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ELEMENTOS DE UMA 
PROPEDÉUTICA DE 
NEUROPSICOLOGIA 


A neuropsicologia tem por objeto o estudo dos distúrbios cognitivos e 
emocionais, bem como o estudo dos distúrbios de personalidade provoca- 
dos por lesões do cérebro, que é o órgão do pensamento e, portanto, a sede 
da consciência. Ao receber e interpretar as informações sensoriais, ao comu- 
nicar-se com os outros e ao agir no mundo pela linguagem e pela motricidade, 
forjando sua continuidade e, pela memória, forjando uma identidade coeren- 
te, o cérebro exprime as lesões sofridas em desordens comportamentais. 
Essa é a razão pela qual a neuropsicologia também é chamada de neurologia 
comportamental. 

A neuropsicologia tem três objetivos: diagnósticos, terapêuticos e cognitivos. 
A análise semiológica dos distúrbios permite que se proponha uma sistema- 
tização sindrômica da disfunção do comportamento e do pensamento, que 
se firme o substrato das lesões e que se formule as hipóteses sobre a topogra- 
fia dessas lesões. Porém, já se foi o tempo em que apenas um procedimento 
clínico minucioso permitia deduzir a localização das lesões, cuja prova final 
seria a necropsia. Às imagens modemas, sejam elas de base radiológicas (to- 
mografia computadorizada) ou não (imagem por ressonância nuclear magnéti- 
ca), poderiam fazer com que nos contentássemos com uma neuropsicologia 
sumária, quando a estratégia de tratamento é essencialmente orientada na 
nosologia: assim, uma hemiplegia direita com afasia de aparecimento brutal 
bastaria para se ter a suspeita de um infarto silviano, que seria ou não confirmado 
pela imagem. A biologia desse infarto, as investigações cardiovasculares e a 
angiografia esclareceriam sua etiologia e permitiriam determinar a prevenção 
de uma recidiva. No entanto, o procedimento neuropsicológico convida a 
lançar um outro olhar sobre o doente, para complementar o procedimento 
etiológico: a análise detalhada do distúrbio da linguagem permite uma melhor 
compreensão da desordem do doente e, assim, a sensibilização para a reeduca- 
ção, que é o segundo objetivo, pragmático, da neuropsicologia. Finalmente, o 
conhecimento dos distúrbios provocados pelas lesões do cérebro, possibilita 
o levantamento de hipóteses sobre o funcionamento do cérebro normal: esse 
é o terceiro objetivo, cognitivo, da neuropsicologia, que cria um vínculo entre 
a neurologia do comportamento e as ciências ditas humanas. 


À apresentação das grandes modalidades de expressão neuropsicológicas e 
comportamentais das lesões cerebrais não deve dar a impressão de um cére- 
bro dividido entre funções atomizadas. 


Se o ser humano pode conhecer o mundo e nele agir, é graças a um funcio- 
namento coordenado dos recursos cognitivos e às multiplas conexões que o 
cérebro tece, não só entre os dois hemisférios, mas também no interior de 
cada hemisfério, desenhando uma rede complexa, articulada de uma ponta 


e 
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à outra da neuraxe. Inúmeros vínculos são tecidos entre a cognição, a afetividade, 
a sensitividade e a motricidade. O substrato desses vínculos é o neurônio, 
designado como unidade fundamental do sistema nervoso, desde que sc possa 
imaginar que, se o papel do neurônio é, exatamente, conduzir e tratar a infor- 
mação, os neurônios valem pela sua multiplicidade (vários bilhões) e pela 
multiplicidade das conexões que os unem no nível das sinapses, para criar, 
então, inúmeras redes. Os corpos celulares dos neurônios reunidos constitu- 
em a substância cinzenta, que se dispõe na superfície do cérebro (e que cons- 
titui o córtex), mas que, também, está espalhada em pequenos agiomerados 
“centrais”, formando o tálamo e os núcleos cinzentos (particularmente o 
núcleo lentiforme, o núcleo caudado e a substância negra). A substância 
branca, disposta entre o córtex e os núcleos cinzentos (Fig. 1.1) é constituída 
de prolongamentos dos neurônios, os axônios e os dendritos, envolvidos pela 
bainha de mielina. 


NEURÔNIOS E ATIVIDADE ELÉTRICA 





Os neurônios são a sede de uma atividade elétrica, cujo registro na superfí- 
cie do cérebro possibilitou a Hans Berger promover, em 1929, 0 eletroence- 


Córtex frontal 








/ —Feixe 


Núcleo caudado a ” di piramídal 


»y-—— Cápsula 
Tálamo interna 
Córtex 
temporal 
Núcleo | Putame Corpo de 
tica Pálido Luys 
Hipotálamo 
Núcieo rubro 
Formação Substância negra 
ci Mesencéfalo 
Ronte Cerebelo 


Fig. 1.1. Os núcleos cinzentos centrais (gânglios da base) vistos num corte 
vértico-frontal, dito de Charcot(extraido de R. Gil. Neurologie pour te praticien. 
Simep, Paris, 1989). 
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Jalograma, que é o registro das respostas elétricas provocadas por estímu- 
los sensoriais, visuais, auditivos e somestésicos, que chamamos de “poten- 
ciais evocados”, dos quais se pode medir a amplitude e a latência, Um novo 
passo foi dado quando, a partir dos trabalhos de Sutton (1965), diferenciou- 
se dois tipos de potenciais. Uns atestam a recepção dos estímulos, qualquer 
que seja o valor informativo dos estímulos recebidos para o sujeito: pode- 
mos chamá-los de potenciais exógenos. Os outros, de latência mais demora- 
da, aparecem quando solicitamos ao sujeito uma tarefa mental, e o exemplo 
mais simples é pedir que ele conte os sons agudos espalhados aleatoriamen- 
te entre os sons graves: nós os chamamos de potenciais evocados endógenos 
ou cognitivos. 


NEURÔNIOS E NEUROTRANSMISSORES 





Os “influxos” nervosos que percorrem os neurônios e que criam essas ativi- 
dades elétricas detectáveis dependem de fenômenos bioquímicos comple- 
xos. Os receptores sensoriais têm por missão a “transdução” dos sinais físi- 
cos que recebem em impulsos nervosos. À transmissão do influxo nervoso 
de um neurônio para o outro nas sinapses, e dos neurônios para os músculos, 
nas placas motoras, é possível graças à liberação de “neuromediadores” que 
são, em seguida, recapturados pela membrana pré-sináptica ou destruídos na 
fenda sináptica. Eles exercem um efeito inibidor ou excitante nas membranas 
pós-sinápticas. Mesmo quando a liberação deste ou daquele neuromediador, 
feita por este ou por aquele sistema neuronal, é bem identificada, não se pode 
deduzir que o neuromediador é específico do sistema neuronal envolvido ou 
que é específico das lunções nas quais esse sistema está implicado: assim, 
embora a dopamina seja, efetivamente, liberada pelos neurônios nigro-estriados 
e esteja implicada na motricidade, ela também é liberada pelos neurônios 
meso-límbicos na regulação afetivo-emocional. 





OS TRÊS CÉREBROS 





As estruturas do cérebro, filogeneticamente mais antigas, são essencialmente 
constituídas de uma grande parte do tronco cerebral e, em particular, do 
sistema reticular implicado na vigília, bem como dos núcleos cinzentos cen- | 
trais implicados na motricidade: segundo a concepção tripartida de MacLean, 
essas estruturas correspondem ao “cérebro reptiliuno”. Esse cérebro, o mais | 
arcaico, rico em receptores opiáceos e em dopamina, controla os comporta- 
mentos indispensáveis às necessidades básicas e à sobrevida da espécie, 
como o ato de comer c a defesa do território. O sistema límbico ou “cérebro 
mamífero” ou “paleomamaliano” envolve como um “anel” (um “limbo”) o | 
precedente, na face interna dos hemisférios cerebrais (Figs. 1.2 e 1.3). À parte 
mais profunda, conectada ao hipotálamo, é constituída de estruturas 
subcorticais e, em particular, do hipocampo e da amígdala. A parte periféri- 
ca do anel corresponde ao córtex límbico, que é constituído do gtro do hipo- | 
campo (T5 ou giro para-hipocampal) e do giro do corpo caloso (giro do 
cíngulo), e todo o conjunto constitui o grande giro límbico de Broca ou gyrus 
fornicatus (quadro 1.1), percorrido por um feixe associativo, o cíngulo, e que 
tem sua origem no córtex fronto-orbital (áreas 11, 12,32). O aparelho olfatório 
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Giro intralímbico 
(indúsio griseo) 
















Trígono 

Estria semicircular 

F. septo-habenular ou 
pedúnculo habenular 
Feixe comissural 


Septo pelúcido / 


Feixe mamilo- / 


talâmico | do trígono 
Área septal Gânglio da 
(giro subcaloso) habênula 
Fita diagonal Epitise 
Hipotálamo 


Giro intralímbico 
Faciola cinérea 
Corpo ondulado 
(giro denteado) 

- Trigono (fímbria da 
borda do corpo) 
Estria semicircular 





a NM 


Área olfatoória 


Cél. olfatórias Uncus 


- f 
Area entorrinal | 
! F. eixe habênulo- 


Núcleo amigdalóide peduncular 
Área piriforme Hipocampo Feixe de Schultz 
Tubérculo mamilar Núcleo interpenduncular 


Fig. 1. 2. Conexões do arquicórtex e do paleocórtex (segundo G. Lazorthes. 
Le systême nerveux central. Masson, Paris, 1967). 





Fig. 1. 3. Esquema anatômico do sistema límbico e das estruturas do circuito 
hipocampo-mamilo-tálamo-cingular de Papez (segundo Mamo, 1962 e 
segundo J. Barbizet e Ph. Duizabo. Abrégé de neuropsychologie. Masson, 
Paris, 1985). 

1 — Hipocampo. 2 — Fórnix ou trígono. 3 — Tubérculo mamilar. 4 — Núcleo 
anterior do tálamo. 5 — Giro do cíngulo (parte anterior). 6 — Corpo caloso. / 
— Tronco cerebral. 8 — Feixe mamilo-talâmico de Vicq d'Azyr (tracto mamilo- 
talâmico). 
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completa o sistema límbico. Além disso, múltiplas conexões unem o sistema 
límbico com o neocórtex (frontal, temporal) da face interna dos hemisférios 
cerebrais, com os núcleos, ditos límbicos, do tálamo (sobretudo os núclcos 
anterior e dorsomedial), e com a formação reticulada mesencefálica (área límbica 
do mesencéfalo). Enfim, o sistema límbico compreende o circuito de Paper, 
que é feito de fibras eferentes do hipocampo que, por intermédio do trígono 
ou fórnix, atingem os corpos mamilares, fazem conexão com o feixe mamilo- 
talâmico de Vicg d' Azyr, para chegar, enfim, ao núcleo anterior do tálamo e ao 
giro do cíngulo (ou cingular). O sistema límbico intervém na regulação dos 
comportamentos instintivos, dos comportamentos emocionais e na memória. 


Acima dos cérebros “reptiliano” e “límbico”, abrem-se os hemisférios 
cerebrais cobertos por um manto ou córtex cerebral e que constituem o 
“cérebro neomamaliano” (Fig. 1.4), que gerencia as informações provenien- 
tes do meio ambiente, adapta as ações, permite o desdobramento das 
funções cognitivas, com a linguagem em primeiro lugar, e também dar 
capacidade de planificação, de antecipação do lobo frontal, em que culmi- 
na a humanização do cérebro. Essa concepção tripartida, com certeza es- 
quemática, não pode ser imaginada sem as conexões que ligam as três 
estruturas entre s1. 






— Cérebro neomamaliano 


——— Gérebro mamífero 
ou 
paleomamaliano 


- Cérebro reptiliano 


Fig. 1.4. A concepção tripartida do cérebro (segundo MacLean, 1970). 


E , 
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CÓRTEX E ÁREAS DE BRODMANN 


Elomentos de uma propeaêutica de neuropsicologia 


Quadro 1.1 Sistematização anatômica simplificada do sistema límbico 
(segundo Poirier e Ribadeau-Dumas, 1978). 


Sistema 


limbico 


propriamente 


Regiões 
conexas 


Aparelho olfatório ou 
lobo olfatório de Broca 


Formação 
hipocâmpica 


Amiígdala 


Região septal 


Córtex límbico 
(grande lobo límbico 
de Broca) ou 

gyrus fornicatus 


Áreas límbicas do 
neocórtex cerebral 


Hipotálamo 


Gânglio da habênula 


Area límbica do 
mesencéfalo 


Núcleos límbicos do 
tálamo 


Bulbo olfatório 

Tracto olfatório (ou estria olfatória) 

Raizes olfatórias 

Área olfatória cortical (em particular área 
entorrinal — paleocórtex — nível do uncus 
ou istmo do hipocampo) 


Hipocampo (ou corno de Ammony), parte es- 
sencial do arquicórtex, e fórnix. 
Giro denteado (ou corpo ondulado) 


Adjacente à extremidade anterior do hipo- 
campo 


Septo pelúcido 
Área septal 
Núcleo do septo 


Giro para-hipocampal 

Giro do cíngulo 

(giro do corpo caloso) e córtex orbito-frontal 
(áreas 11, 12, 32). 

Em particular neocórtex frontal interno e tem- 
poral interno 


Recebe as aferências neocorticais, límbicas 
(hipocampo, amigdala), talâmicas, mesen- 
cefálicas 


Reticulada mesencefálica 


Núcleo anterior 
Núcleo dorsomedial 
(núcleos não-específicos) 








Pondo de lado as estruturas filogenéticas mais antigas citadas acima 
(paleocórtex do aparelho olfatório, arquicórtex do hipocampo, agrupados 
com o nome de alocórtex), a quase totalidade do córtex ou neocórtex ou 
ainda isocórtex, representa a estrutura mais recente. As colorações pratea- 
das mostram que ele é constituído de seis camadas celulares (a quarta, rica 
em células, é denominada camada granular). Dependendo da região do cé- 
rebro, a morfologia e a densidade celular das camadas variam, e esses crité- 
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rios arquitetônicos permitiram a Brodmann mapear as áreas corticais nume- 
radas de 1 a 52 (Fig. 1.5). Essas áreas, podem ser agrupadas em três Lipos 
mais abrangentes: córtex agranular com ausência da camada 4 e uma profu- 
são de células piramidais (áreas 4 e 6), córtex hipergranular com uma cama- 
da granular desenvolvida e muitas células (áreas sensitivas e sensoriais), 
córtex eulaminado, com um equilíbrio entre as seis camadas (áreas 
associativas). 


BASES DE NEUROANATOMIA 





A superfície dos hemisférios cerebrais é cheia de fissuras e de sulcos que 
delimitam os giros agrupados em lobos (Figs. 1.6, 1.7 e 1.8). A fissura de 





Fig. 1.5. Áreas citoarquitetônicas, segundo Brodmann (de acordo com J. 
Barbizet e Ph. Duizabo. Abregé de neuropsychologie, Masson, Paris, 1985). 


O 
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Rolando (sulco central), que percorre obliquamente a face externa de cada 
hemisfério, dirigindo-se para baixo e para adiante, separa o lobo frontal, na 
frente, do lobo parietal, atrás. A fissura de Sylvius (sulco lateral) é profunda 
(vale da artéria sylviana ou cerebral média), quase perpendicular à prece- 
dente, e dirige-se da frente para trás e, ligeiramente, de baixo para cima. 
Ela separa o lobo temporal, situado abaixo dela, do lobo frontal, situado 
acima e na frente da fissura de Rolando, e do lobo parietal, situado acima 
dela e atrás da fissura de Rolando. Atrás de tudo, o lobo occipital é separado 
dos lobos parietal e temporal apenas virtualmente. A fissura ou sulco calcarino 
está situada na face interna e, juntamente com o sulco parieto-occiptal no 
alto, faz limite com o cúneos. O lobo da ínsula está afundado entre os lábios 
da fissura de Sylvius, coberto pelo opérculo lateral, que é subdividido em 
opérculos frontal, central (ou rolândico), parietal, acima, e em opérculo tem- 
poral, em baixo. 


Os dois hemisférios cerebrais estão unidos por comissuras, sendo que a 
mais volumosa delas é o corpo caloso. 


Sulco pré-central 
Giro pré-central 


















Giro frontal superior eee.» Figgura de Rolando (sulco central) 


; Giro pós-central 

/ Sulco pós-central 

Lóbulo parietal superior 
Giro supramarginal 


Sulco frontal superior 


Giro frontal médio Lóbulo parietal inferior 


Giro angular 

Sulco parieto-occipital 

Sulco tempo- 

ral superior 

Sulco 

occipital 

transverso 
Lobo 
occipital 


Sulco frontal 
inferior 


dá 


Parte opercular 
(pé) Parte triangular | 
(cabo) Parte orbital o 
(cabeça) , Giro temporal médio 
Eds io Giro temporal inferior 
Giro frontal inferior / | Fissura de Sylvius (sulco lateral) 


Lobo temporal 


e -— o ra qa 
mu 


Fig. 1.6. Face lateral (face externa) do cérebro. 

A superfície do cérebro é cortada por fissuras e sulcos que delimitam os 
giros e os lóbulos, que se agrupam em lobos. 

F: giros frontais. P: Giros parietais. T: giros temporais. O: giros occiptais. 
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Sulco paracentral 
Giro paracentral 


Sulco central (fissura de Rolando) 









Sulco marginal 


Giro frontal médio — Pré-cuneos 


Giro do cíngulo (ou 


cingular ou age e 


inconvolução dos 
corpos calosos) ER 2 
or 


Sulco cingular 


Sulco parieto- 
” occipital. 
Corpo caloso 


Cúneus 


Septo pelúcido dá “Sulco 
 —|  Calcarino 
5. —a 4% 
Área subcalosa ZA ia Giro lingúal 
(para-olfatória) Tá 0 
Giro reto Giro para- 
hipocampal 


Úncus (istmo do hipocampo) 


Giro denteado Sulco occiplto-temporal sulco colateral 


Giro occipito-temporal medial 


Giro occipito-temporal lateral 


Fig.1.7. Face medial (face interna) do cérebro. 
(Ver detalhes do sistema límbico nas figuras 1.2. e 1.3.). 





ESPECIALIZAÇÃO HEMISFÉRICA 


As consequências das lesões focalizadas do cérebro, os distúrbios provoca- 
dos pelas lesões calosas que ocasionam uma desconexão inter-hemisférica, 
permitiram estabelecer a existência de uma especialização funcional de cada 
hemisfério que, há muito tempo, foram resumidas com o nome de dominância. 
Sem dúvida, porque as afasias inauguraram a história da neuropsicologia e 
porque elas destroem ou alteram uma função essencialmente humana, foi que 
se resolveu chamar de dominante o hemisfério esquerdo, que é o hemisfério 
que gerencia as funções da linguagem e que comanda a mão, em geral mais 
hábil, ou seja, a dos destros. Aliás, a espe-cialização hemisférica é mais nítida 
nos destros. (consultar capítulo 2). Por isso, é muito importante que o exame 
neuropsicológico especifique se o paciente é destro ou canhoto (puro, “con- 
trariado” ou ambidestro) e, se possível, que pesquise os antecedentes de 
canhotismo familiar. O teste de Wada (injeção intracarotídea de amital sódico) 
provoca uma hemiplegia sensitivo-motora contralateral com anosognosia, 
quando a injeção é feita do lado do hemisfério “não dominante”. Quando a 
injeção é feita do lado do hemisfério “dominante”, a hemiplegia é acompa- 
nhada de uma afasia precedida de uma suspensão da linguagem e seguida de 
parafasias: os distúrbios regridem depressa, mas uma análise rigorosa exige 
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Pólo frontal Sulco olfatório (sulco orbitário medial) 


Sulco orbitário em H = pr E - Giro reto 








Giros orbitários ——— Pólo temporal 


a = anterior, b = medial, 
lateral, d = posterior 


Q 
II 


Quiasma óptico 
e Tubérculo mamilar 


+ ed 
A — Mesencéfalo 


Uncus 


sulco colateral no. | srdaéo 
HS ——— Giro pára-hipocampal (T5) 
/ 
Giro occipito- 
temporal medial 
Giro occipito- 
temporal lateral 
Sulco 


occipito-temporal Giro lingual (05) 


3 Polo occipital 


aa cas Dna SE» aiãs 
7 " 
é a e O AR 


Fig. 1.8. Vista inferior do cérebro. 


que se tenha controlado o sofrimento eletroencefalográfico (ondas delta) de 
um único hemisfério, porque, em função do polígono de Willis, a droga pode 
ter uma difusão muito rápida. Além do mais, a agressão do procedimento não 
permite, eticamente, que ele seja usado como uma prova de rotina, e sim como 
uma técnica reservada aos casos em que se dependa dele por exemplo, numa 
decisão operatória. O teste de escuta dicótica permite que se evidencie uma 
predominância da via “hemisfério dominante-ouvido contralateral” e, por 
exemplo, da via “ouvido direito — cérebro esquerdo” no destro. O questionário 
proposto por Hecaen e Ajuriaguerra (quadro LIT) possibilita uma avaliação 
quantificada da lateralidade. A preferência do uso da mão é definida muito 
cedo, por volta dos três anos de idade. Ela é determinada geneticamente, pode 
ser influenciada por patologias causadas por lesões hemisféricas pré ou pós- 
natal, e poderia basear-se anatomicamente numa assimetria anatômica dos 
hemisférios cerebrais, sobretudo numa superfície maior do planun temporale 
esquerdo, nas pessoas destras. Portanto, além da linguagem, a especialização 
do hemisfério esquerdo está relacionada com a destreza manual, com a organi- 
zação da linguagem e com a atividade gestual, sendo que o hemisfério direito 
(dito “menor”) é especializado nas funções da visão espacial, da atenção, no 
reconhecimento das fisionomias e no controle emocional. Também foi pos- 
sível estabelecer que o hemistério esquerdo realiza presedimentos analíticos e 


diote.. "Prof, José Storópoli” | 
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sequenciais, sendo que o hemisférios direito procede de maneira simultânea 
paralela (holística). 


Quadro 1. Il. Questionário de lateralidade de Humphrey, 
modificado por Hacaen e Ajuriaguerra 


A nota 1 é dada para uma atividade executada só com a mão esquerda; a nota 0,5 é 
dada se as duas mãos executarem com a mesma facilidade; o número total obtido é 
dividido pelo número total de tarefas testadas. Portanto, a pontuação de uma pessoa 
totalmente canhota é iguala 1. Os ítens 1,2,3,5,8,9,10,15,17e 18 podem constituir 
um inventário simplificado (dito de Edinburgh, Oldfield, 1971). 


Que mão você usa? 
. Para lançar: 
. Para escrever: 
. Para desenhar: 
. Para jogar tênis, pingue-pongue: 
. Para usar a tesoura: 
: Para usar o barbeador ou passar batom: 
. Parase pentear: 
. Para escovar os dentes: 
. Para usar uma faca sem ser para comer (cortar um barbante, apontar um lápis): 
10. Para comer com uma colher: 
11. Para martelar: 
12. Para usar a chave de fenda: 


ooo: R= 


co 


Segunda Parte 


13. Com que mão você segura a faca para comer, ao mesmo tempo que o garfo: 
14. Se você tiver duas malas, com que mão segura a mais pesada: 

15. Ao varrer, qual a mão que fica por cima, no cabo da vassoura: 

16. E no cabo do ancinho: 

17. Que mão você usa para desenroscar a tampa de um frasco: 

18. Com que mão você segura o fósforo para acendê-lo: 

19. Com que mão você distribui as cartas do baralho: 

20. Com que mão você segura a linha para enfiar no buraco da agulha: 


21. Qual o pé que você usa para chutar bola: 
22. Qualo olho que você usa para mirar: 





ATENÇÃO E VIGÍLIA 





À atenção está na origem do conhecimento e da ação. A condição básica para 
se fazer uso da atenção é a vigília, subentendida no sistema ativador reticular 
ascendente que, graças às relações com os núcleos intralaminares do tálamo, 


ps 
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exerce uma influência excitadora em todo o cérebro e, sobretudo, no córtex 
cerebral. Portanto, a reação de vigília está na base dos processos de atenção que 
permitem ao organismo executar uma reação de orientação em vista de estímulos 
recebidos. Nessa reação de orientação intervêm a amígdala, o hipocampo e o 
lobo frontal: essa vigília põe o cérebro em condições ideais para tratar a informa- 
ção. Se a vigília for inexistente, o sujeito pode estar num estado de obnubilação 
ou comatoso; mas, a confusão mental comporta uma falha mais discreta da 
vigília, que não permite que o sujeito mantenha uma vigília de atenção e que é 
acompanhada de um distúrbio do pensamento, de uma desorientação espaço- 
temporal, de uma falha global da memória e, é claro, de um déficit de todas as 
funções especializadas: escrita, leitura, identificação das percepções e, às 
vezes, até de um delírio onírico. Em geral, as confusões expressam patologias 
cerebrais difusas, mas também podem representar o essencial de uma patolo- 
gia focal (particularmente temporal direita, consultar p. 255). Entretanto, é 
difícil pesquisar e confirmar uma síndrome neuropsicológica específica, quan- 
do associada a uma confusão. Porém, é possível detectar uma afasia associada 
a uma confusão (por exemplo, no caso de um tumor temporal esquerdo, que se 
complica com uma hipertensão intracraniana), ou ainda uma confusão associ- 
ada a elementos korsakovianos, o que pode ser um indício de uma encefalopatia 
de Gayet-Wernicke. A validade de um exame neuropsicológico pede, então, 
que se trate com cuidado do estado de vigília. 


O EXAME NEUROPSICOLÓGICO 





O exame neuropsicológico é inseparável do exame neurológico e do exame 
geral: um deve confirmar o outro. O modo de os distúrbios se instalarem, a 
coexistência de sinais neurológicos (hemiplegia, hemianopsia), o estado da 
sensorialidade (visão, audição) são parâmetros indispensáveis à análise dos 
distúrbios comportamentais. Um exame neuropsicológico “de esclarecimen- 
to” pode ser feito no leito do doente. Também pode ser amplificado num 
procedimento que reúna neurologistas ou neuropsiguiatras, fonoaudiólogos e 
psicólogos, numa abordagem multidisciplinar, que mostra o quanto a neurop- 
sicologia está ligada às ditas biológicas e às ciências conhecidas por humanas. 


O exame neuropsicológico pode necessitar de uma avaliação do nível cultural, 
o que se pode fazer somando os anos de estudo, desde que se tenha um bom 
conhecimento do sistema escolar porque, se os estudos do primeiro e do 
segundo grau correspondem a 11 anos, é difícil chegar a um mesmo número 
com aqueles que saem do curso escolar aos 18 anos depois de terem repetido 
vários anos ou de terem passado por classes de adaptação. A avaliação tam- 
bém pode ser feita em função do nível de escolaridade, estudando-se bem as 
condições de equivalência com as profissões que usam técnicas manuais sem 
certificado, e com especialização em cursos pós-escolares exclusivos (quadro 
LIT. 


Também é preciso saber do que se queixa o sujeito: ele parece depressivo, 
afetado pelos distúrbios, indiferente ou inconsciente de seus distúrbios e, 
portanto, anosognósico”? 


E 
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Quadro 1.Ill. Avaliação do nível cultural 


Para os anos de estudo, contar os anos sem as repetências, limitando-se ao 
curso normal, sendo que o primeiro ano deve ser aquele em que se aprende a ler 


Analfabeto 
Sabe ler, escrever e contar 


Nível de fim dos estudos primários (5 anos de escolaridade) 


Nível do fim dos estudos do ensino fundamental (no total, a partir da 
educação infantil, 9 anos de escolaridade); ou de profissões de técnicas 


manuais, sem especialização 


Nível de fim do ensino médio (12 anos de escolaridade) ou de profissões 
técnicas manuais, nível de operário ou artesão, com responsabilidades 
técnicas ou de gestão 


Nível dos aprovados em vestibular, ou de profissões de técnicas manuais 
altamente qualificadas, com treinamento prolongado 


Nível universitário 





Os testes rápidos de avaliação do “estado mental” são úteis na abordagem 
diagnóstica das demências e na apreciação da intensidade do déficit cognitivo 
demencial. Alguns deles, como o Mini Mental State (MMS), sem dúvida o 
mais utilizado, avaliam a orientação, a aprendizagem, o controle mental (sub- 
tração em série do número 7, a partir de 100), a denominação, a repetição, a 
compreensão de uma ordem tripla e a cópia de um desenho: a pontuação limite 
da demência é de 23-24. O ARFC, teste de Avaliação Rápida das Funções 
Cognitivas (quadro 1.IV), tem uma grande correlação com o MMS (r = 0,91) 
e permite que se faça, em menos de 15 minutos, um mini-exame neuropsico- 
lógico, verificando a orientação, a aprendizagem, a memória imediata (de nú- 
meros), o cálculo mental, o raciocínio e o julgamento, a compreensão (pela 
prova de 3 papéis de Pierre Marie e uma prova de Luria), a denominação, a 
repetição, a compreensão de uma ordem escrita, a fluidez verbal, as praxias 
ideomotora e construtiva, a identificação de um desenho e a escrita. A pontua- 
ção máxima é 50; uma pontuação inferior a 46 indica uma significativa proba- 
bilidade de déficit cognitivo (o mesmo acontece com uma pontuação inferior a 
47, quando o NC é superior ou igual a 4 e a idade superior a 60 anos). Uma 
pontuação de 38,5 no ARFC equivale a uma pontuação de 23 no MMS. 


O exame neuropsicológico oferece dificuldades variáveis, e estabelecer um 

plano modelo de exame é sempre um pouco artificial, sendo que ele será 

alterado na presença de um doente com uma patologia manifesta como uma 

“targonafasia” ou uma cegueira cortical. Um exame de esclarecimento pode 

basear-se no seguinte plano: 

1) Avaliação da lateralidade, do nível cultural, do “estado mental” (MMS 
ou ARFC), 

2) Avaliação da capacidade de julgamento, do raciocínio (pelo item IV do 
ARFC) e da capacidade de abstração (usando algumas questões tiradas 
do subteste das Similitudes da Wechsler Adult Intelligent Scale [WAIS], 
ao perguntar, por exemplo, qual a semelhança entre uma laranja e uma 
banana... um cachorro e um leão... um casaco e um vestido... um machado 
e uma serra... o Norte e o Oeste...). 
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3) Exame da linguagem. O diálogo permite determinar a logorréia ou a redu- 
ção, O caráter informativo ou pouco informativo, a consciência do distúr- 
bio ou a anosognosita. 

e A fluidez pode ser apreciada pelo subteste IX da ARFC. 


Quadro 1.IV. Teste de Avaliação Rápida das Funções Cognitivas (ARFC) 
(segundo R. Gil, G. Toullat et a!.) 


Nome e sobrenome: Observações: 
Data de nascimento e idade: 

Data do exame: 

Profissão: 


Número da ficha: 


Il. Orientação temporal-espacial (1 ponto por resposta certa) 


1. Em que ano nós estamos? 5. Em que estação do ano”? cado 


2. Em que dia da semana? 6. Em que cidade estamos? EscorE |: 
3. Em que mês? 7. Em que estado”? [8 
4. Que dia do mês é hoje? (+ 1) 8. Em que lugar estamos? 


Il. a) Atenção e memória 


1. Nomear lentamente 4 palavras (passarinho, casa, óculos, estrela); man- 
dar repetir e contar um ponto por palavra, sem computar eventuais altera- 
ções fonéticas 

Se necessário, certificar-se, com repetições sucessivas, de que as 4 pa- 
lavras foram memorizadas pelo sujeito. Desistir depois de três tentativas 
infrutíferas. 

2. Série de números: 

a) Dizer e mandar repetir a primeira série em ordem direta; em caso de 
fracasso, fazer nova tentativa com a segunda série: 

4-2-7-3-1 

71-5-8-3-6 

Contar um ponto para 5 números sucessivos; 0,5 para 4 números, O para 
menos de 4 números 

b) Mesmo procedimento para cada série de 4 números, para repetir em 
ordem inversa: 

3-2-7-9 

4-9-6-8 

Contar 1 ponto para 4 números sucessivos, 0,5 para 3 números, O para 
menos de 3 números 


Il. b) Reforço 


Mandar repetir as 4 palavras aprendidas no Il a) 1.1; ponto para cada | Escore II: 
paléiira canta: casa aos escassa 4 1110 


HI. Cálculo mental (1 ponto por operação exata) ToraL 


Escore Ill: 
/!2 
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Quadro 1.IV. Teste de avaliação rápida das funções cognitivas (ARFC) 
(Segundo R. Gil, G. Toullat et a!.) (cont.) 
































IV. Raciocínio e julgamento 


1. João é maior do que Pedro. Quem é o menor dos dois? ................ e, 
2. João é maior do que Pedro e menor do que Joaquim. Quem é o maior 
— nes RR RR ee o O RR [1 
3. É verdade que quanto mais vagões tiver um trem, mais rápido ele anda?/1 
4. O que você faz se achar na rua um envelope com endereço e um selo 
RR O is ops a CE pe a [1 


V. Compreensão 


1. Prova dos 3 papéis de Pierre Marie. “Na sua frente tem 3 papéis, 
um grande, um médio e um pequeno. O grande, jogue no chão, entre- 
gue-me o médio e fique com o pequeno.” 
Contar 1 ponto para 2 ítens certos, 2 pontos em caso de acerto total / 2 
2. Aponte na figura abaixo (1 ponto por resposta certa) 
AN - o círculo dentro de um quadrado ................. 1 

fa - O triângulo em cima do quadrado ............... di 

- a cruz em cima do quadrado ...................... 







ToraL 








Escore IV: | 
[5 









ToTAL 
EscoreE V: 
[5 





— dois objetos comuns: relógio 
— quas figuras: 


ToraL 
Escore VI: 
/4 







VII. Repetição 
Mande repetir as seguintes palavras, contando 1 se a repetição for corre- 
ta, 0,5 se a palavra puder ser reconhecida, embora repetida de maneira 
incorreta, O se a repetição tor impossível ou a palavra irreconhecível. 

CONSTITUIÇÃO: ESPETÁCULO: 


VIII. Ordem escrita (1 ponto se executada corretamente) 






ToraAL 








Escore VII: 
/2 





ToraL 


FECHE OS OLHOS Escore VIII: 


/1 










IX. Fluidez verbal 
Pedir ao sujeito para citar 10 nomes de cidades (em 1 minuto). Contar0 se 3 
ou menos de 2 cidades forem citadas, 1 se 4 ou 5 cidades forem citadas, 2 no 
caso de 6 ou 7, 3no caso de 8 cidades, 4 se 9 ou 10 forem citadas. [4 


Total 


Escore IX: 





Quadro 1.IV. Teste de Avaliação Rápida das Funções Cognitivas (ARFC) 
(segundo R. Gil, G. Toullat et a!.) (cont.) 












1.ºFaça o gesto de “fiau”, de pôr o polegar no nariz, com os dedos | ToraL 
separados.” 

No caso de o sujeito não conseguir, proceder por imitação ............... pa 
2. Reproduzir o desenho ao lado. 

Contar 1 ponto por elemento / b 

reproduzido (a, b, c, d, e), mas ; 

só contar 0,5 no caso 

de reprodução incompleta, em caso SO 

de deslocamento ou desproporção 

Time dem elemento =... sagas at enaaiiinaanrr core cerramensnsisao avaria 


EscorE X: 
/6 


















XI. Decodificação visual 
Mande identificar o desenho ao lado. 
Contar 1 ponto para resposta correta. 
(rosto, figura de mulher, busto). 














ToraL 





Escore XI: 
[1 


ToraL 
Escore Xi: 










XII. Escrita (contar 1 ponto se a palavra for escrita corretamente) 


“nie 6/7 PS RD 
ERC: CONSIUIÇÃO ee emuisssenreesanpa pda aca na 


Escore total 














/50 











Recapitulação 


Escore Funções cognitivas Notas 


obtidas 


Notas 
máximas 


- 


Escore | Orientação temporal-espacial 
Escore ll A 
Escore ll B 


Escore II 


read 


Atenção e memória 
Reforço 

Cálculo Mental 
Escore IV Raciocínio e julgamento 


Escore V Compreensão 





Escore VI Denominação 
Escore VII 


Escore VII 


Repetição 
Ordem escrita 


Escore IX Fluídez verbal 






Escore X Praxias 
Escore XI 


Escore XI 


Decodificação visual 


Escrita 





ToraL 


Ui 





A ARFC permite um um miniexame neuropsicológico. Um escore < 46 indica uma proba- 
bilidade significativa de dano das funções cognitivas. Para os sujeitos cujo nível cultural 
for > 4 ou que a idade for < 60 anos, um escore < 47 indica um déficit cognitivo. 


Es 
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e À compreensão da linguagem oral pode ser avaliada com o subteste 
V de ARFC. 

e À expressão verbal pode ser avaliada pelo item VII, ao qual podem 
ser acrescentadas as palavras: orquestra, empreendedor, frívolo. 

e À denominação esboçada no subteste VI da ARFC deve ser comple- 
tada com uma seleção de objetos, de figuras de animais, de frutas, de 
legumes e de objetos inanimados de classes diversas. Pode-se estender 
a denominação às cores, às pessoas famosas, lembrando que nem todo 
distúrbio da denominação é obrigatoriamente afásico. 

e À escrita pode ser estudada com uma cópia e com um ditado. Há a 
possibilidade de estudar a forma do grafismo (agrafia apráxica), a dis- 
posição na folha (agrafia espacial, heminegligência), a sintaxe e o con- 
teúdo das palavras (paragrafias). 

e A leitura deve ser explorada no aspecto da compreensão (subteste 
VIH da ARFC) e ao se pedir que o sujeito leia em voz alta. 


4) Às praxias. 
e Às praxias construtivas são exploradas no subteste X2 da ARFC, ao 
qual se pode acrescentar o desenho do cubo e da flor margarida. 
e Ás praxias bucofaciais são exploradas ao se pedir que o sujeito esta- 
le a língua, que morda os lábios, que inche as bochechas, que faça 
beicinho. 
e As praxias ideomotoras são exploradas ao se pedir que o sujeito 
bata continência. faça o gesto de “fiau” com o polegar no nariz e os 
dedos estendidos, faça o gesto de adeus, martele um prego, toque piano 
ou violino. 


5) As funções visuo-gnósicas e visuo-espaciais. 
e À pesquisa de uma heminegligência é efetuada por um teste de ris- 
cos (consultar capítulo 9). 
e À memória topográfica é explorada ao se pedir ao sujeito que loca- 
lize as principais cidades do seu país num mapa mudo, que se oriente 
num mapa da sua cidade ou que desenhe a planta do próprio apartamento 
ou casa. 
e Ás gnosias visuais são exploradas no teste de Poppelreuter e de 
Lilia Ghent (ver Fios. Vl eS2, map. 105). 
e O cálculo é explorado com os números ditos oralmente e o cálculo 
mental (item III da ARFC), e com os números arábicos, pela realização 
escrita de operações elementares. 
e A memória é explorada pelo item Il] da ARFC. A busca deve ser 
completada pelo estudo da memória social (nome do presidente da Re- 
pública e de dois ou três presidentes que o precederam) e com uma 
autobiografia. 
e À planificação e a flexibilidade mental são exploradas com a repro- 
dução de segiúências de figuras geométricas (círculo, cruz, quadrado, 
triângulo), de segiiências gestuais (como a prova de fechar a mão, mos- 
trar o lado da mão e a palma da mão) e por uma prova do tipo “go — no 
go” (“Pegue a minha mão. Quando eu disser “vermelho”, aperte e solte; 
quando eu disser “verde”, não faça nada.”). 
Vários testes psicométricos, inicialmente não destinados à prática neuropsi- 
cológica, podem contribuir para que se compreenda melhor as perturbações 
observadas. E o caso da escala de inteligência de Wechsler para adultos 
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(WAIS), que avalia um quociente intelectual verbal, o que corresponde, apro- 
ximadamente, às funções gerenciadas no destro pelo hemisíério esquerdo, e 
que determina um quociente intelectual de performance, o que, mais ou me- 
nos, corresponde às funções comandadas no destro pelo hemisfério direito. 
Ademais, a média de cada subteste é expressa na forma de um z escore, cuja 
média é 10 e o desvio padrão de 3, dando uma boa idéia da intensidade dos 
desvios observados. Aliás, é possível estabelecer para cada sujeito um “mol- 
de psicométrico”, fazendo a média de suas notas em cada subteste e calculan- 
do quanto cada subteste desvia em relação a essa média: assim, é possível 
estabelecer que existe uma queda eletiva deste ou daquele subteste, o que 
pode ser, de uma maneira útil, associado à localização da lesão (McFie, 1975, 
quadro 1.V). Por outro lado, tem aumentado o número de testes neuropsico- 
lógicos especializados no estudo de facetas específicas das funções cognitivas. 
Alguns deles serão citados durante o livro. 


Não se pode conceber um exame neuropsicológico sem verificar a existên- 
cia de um eventual distúrbio de personalidade e de um estado depressivo. 
(Podemos recorrer a numerosas escalas que permitem guiar os interrogató- 
rios, como a escala de Zerssen, o MADRS -- escala de depressão de 
Montgomery e Asberg — ou, ainda, as escalas de depressão e de ansiedade de 
Goldberg, quadro 1.VI.) 


Quadro 1.V. Sensibilidade dos subtestes da WAIS à topografia 
lesional (segundo McFie) 


Topografia lesionai Subtestes da WAIS mais prejudicados 
Lobo frontal esquerdo Memória de números 


Lobo temporal esquerdo Similitudes 
Memória de números 








Lobo parietal esquerdo Cubos 
Aritmética 
Memória de números 


Lobo frontal direito Organização de figuras 
Lobo temporal direito Organização de figuras 


Lobo parietal direito (Organização de figuras) 
Cubos 
Conjunto de objetos 
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Quadro 1.VI]. Escala de Goldberg 


Escala de ansiedade 


1. Já aconteceu de se sentir tenso, nervoso, “com os nervos a flor da pele”? 

2. Já aconteceu de se sentir ansioso, aflito, preocupado? 

3, Já aconteceu de se sentir irritável, impaciente, de se deixar levar facilmente pela 
raiva? 

4. Já teve dificuldade para relaxar, para se acalmar? 
Searesposta for sim, pelo menos em duas perguntas, continue o questionário: 

5. Já aconteceu de dormir mal? 

6. Já teve dores de cabeça ou dores na nuca? 

7. Já sentiu alguma dessas perturbações: tremores, formigamento, suor abundante, 
diarréia? 

8. Já ficou preocupado com a sua saúde”? 

9. Já teve dificuldade para pegar no sono? 


Escala de depressão 


1. Já sentiu uma diminuição de energia”? 

2. Perdeu a vontade de fazer alguma coisa que antes lhe interessava? 

d. Perdeu a confiança em si mesmo? 

4. Já se sentiu desanimado, sem esperanças? 
Sea resposta for sim para uma única pergunta, continue o questionário: 

5. Já teve dificuldade de concentração ou se sente mais confuso, com a memória 
pior? 

6. Perdeu peso por falta de apetite”? 

7. Já teve tendência a acordar cedo demais pela manhã? 

8, Já se sentiu mais lento? 

9), Tem tendência a se sentir pior pela manhã”? 



























Contar um ponto para cada resposta positiva. Por ocasião da validação do questioná- 
Ho, os autores explicaram que as perguntas diziam respeito aos sintomas experimen- 
tndos durante o mês que precedeu o exame clínico. Em todo o caso, só levar em 
conta os distúrbios que tenham uma certa duração. Às pessoas que têm um escore 
dy ansiedade 5 e um escore de depressão 2, têm uma possibilidade em duas de já 
possuir distúrbios importantes e, acima desses escores, essa probabilidade aumenta 
mpldamente. 


Dc uma forma geral, essas linhas são apenas uma introdução sumária a um 
cxame neuropsicológico, que deverá ser detalhado em função das orienta- 
ções fornecidas pelo exame inicial, e em função da estratégia do trabalho 
reeducativo a ser desenvolvido. 
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“Vivemos num mundo em que a fala foi instituída... 

O sentido da palavra não é feito de um certo número de caracteres físicos, 
mas é, antes de tudo, o aspecto que ela assume numa experiência humana.” 
Merleau-Ponty, 1945. 


À linguagem é expressa na fala e na escrit a. Embora traduzam uma capaci- 
dade específica e eletivamente humana, as mensagens lingúísticas são ex- 
pressas no mundo usando-se vias e efetores não especializados. Os efetores 
são os músculos dos membros superiores que permitem escrever, mas a es- 
crita não passa de uma atividade motora entre muitas outras, e só uma maior 
“destreza” separa a capacidade de escrever de uma mão dominante da capa- 
cidade de uma mão não dominante, ou de uma boca que segura um lápis, 
como se vê nos deficientes físicos. Também são efetores os músculos do 
aparelho fonador que nos permitem falar, Porém, sabemos que a traquéia, 
que conduz o ar, 0 véu do palato, a língua e as fossas nasais têm muitas outras 
funções. A palavra que sai da boca pode, com o mesmo conteúdo, ser expres- 
sa com gestos, como fazem os surdos, ao utilizar a “linguagem dos sinais” 
que, como a linguagem oral, é expressa em múltiplas línguas. As vias motoras, 
também não especializadas, são constituídas pelo sistema piramidal que, da 
extremidade cetálica, rege a motilidade voluntária tanto dos membros quan- 
to dos músculos (pelo seu contingente córtico-geniculado), e que recebe as 
influências reguladoras das vias extrapiramidais e celebelares. As lesões des- 
ses efetores e dessas vias alteram a capacidade de escrever e de falar. A histó- 
ria da afasia começou quando Dax, Bouillaud e Broca possibilitaram que se 
isolasse as perturbações próprias da linguagem (que posteriormente serão 
chamadas de “afasias”) ligadas à lesão de estruturas cerebrais específicas, 
distinguindo-as, assim, dos distúrbios da palavra e da voz. 


Chamamos de disfonias as anomalias da voz que resultam de lesões dos 
órgãos fonadores, como uma laringite ou um tumor da laringe. Também 
existem disfonias por distonia das cordas vocais, sendo que a voz bitonal 
las paralisias recorrentes também é classificada entre as disfonias. As 
disartrias são distúrbios da fala ligados a lesões das vias piramidais, do 
motoneurônio periférico, tanto no nível dos núcleos quanto dos nervos 
cranianos bulbares, e das vias cerebelares e extrapiramidais que garantem a 
coordenação dos movimentos. As primeiras correspondem às disartrias pa- 
ralíticas das síndromes bulbar e pseudobulbar, que podemos associar às 
disartrias da miastenia. As segundas correspondem às disartrias cere-belares, 
parkinsonianas, bem como às disartrias observadas no curso de outras 
ulecções do sistema extrapiramidal JAs afasias designam desorganizações 
da linguagem que se referem tanto ao seu pólo expressivo, quanto ao seu 


pólo receptivo, tanto aos aspectos falados quanto aos aspectos escritos, e 


que têm ligação com um dano das áreas cerebrais especializadas nas fun- 
(Ões tingiiísticak Assim definidas, as afasias ainda devem ser divididas 
em: ll 


A 
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“Vivemos num mundo em que a fala fot instituída... 

O sentido da palavra não é feito de um certo número de caracteres físicos, 
mas é, antes de tudo, o aspecto que ela assume numa experiência humana. ” 
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dade específica e eletivamente humana, as mensagens lingiísticas são ex- 
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como se vê nos deficientes físicos. Também são efetores os músculos do 
aparelho fonador que nos permitem falar. Porém, sabemos que a traquéia, 
que conduz o ar, o véu do palato, a língua e as fossas nasais têm muitas outras 
funções. A palavra que sai da boca pode, com o mesmo conteúdo, ser expres- 
sa com gestos, como fazem os surdos, ao utilizar a “linguagem dos sinais” 
que, como a linguagem oral, é expressa em múltiplas línguas. As vias motoras, 
também não especializadas, são constituídas pelo sistema piramidal que, da 
extremidade cefálica, rege a motilidade voluntária tanto dos membros quan- 
to dos músculos (pelo seu contingente córtico-geniculado), e que recebe as 
influências reguladoras das vias extrapiramidais e celebelares. As lesões des- 
ses efetores e dessas vias alteram a capacidade de escrever e de falar. A histó- 
ria da afasia começou quando Dax, Bouillaud e Broca possibilitaram que se 
isolasse as perturbações próprias da linguagem (que posteriormente scrão 
chamadas de “afasias”) ligadas à lesão de estruturas cerebrais específicas, 
distinguindo-as, assim, dos distúrbios da palavra e da voz. 


Chamamos de disfonias as anomalias da voz que resultam de lesões dos 
órgãos fonadores, como uma laringite ou um tumor da laringe. Também 
existem disfonias por distonia das cordas vocais, sendo que a voz bitonal 
das paralísias recorrentes também é classificada entre as disfonias. As 
disartrias são distúrbios da fala ligados a lesões das vias piramidais, do 
motoneurônio periférico, tanto no nível dos núcleos quanto dos nervos 
cranianos bulbares, e das vias cerebelares e extrapiramidais que garantem a 
coordenação dos movimentos. As primeiras correspondem às disartrias pa- 
ralíticas das síndromes bulbar e pseudobulbar, que podemos associar às 
disartrias da miastenia. As segundas correspondem às disartrias cere-belares, 
parkinsonianas, bem como às disartrias observadas no curso de outras 
afecções do sistema extrapiramidalfAs afasias designam desorganizações 
da linguagem que se referem tanto ào seu pólo expressivo, quanto ao seu 
pólo receptivo, tanto aos aspectos falados quanto aos aspectos escritos, € 
que têm ligação com um dano das áreas cerebrais especializadas nas fun- 
ções lingiiísticask Assim definidas, as afasias ainda devem ser divididas 
em: ” 
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— defeitos na aquisição da linguagem infantil, quer se trate de retardamentos 
de linguagem que acompanham as deficiências mentais, de retardamentos da 
fala ou retardamentos simples de linguagem, de distasias ou de dislexias con- 
sequentes do desenvolvimento. 

— distúrbios do discurso atingido pela incoerência, observados nos adultos. 


Quadro 2.1. Situação das afasias em relação aos outros 
distúrbios da expressão verbal 


dvd Designação dos , 
Distúrbios | 9 ns Constatações 
disturbios 


Disfonias 









Laringites, tumores da laringe, disfo- 
nias, voz bitonal das paralisias unila- 
terais das cordas vocais. 

Paralisias bulbares, pseudobulbares e 
da mistenia; cerebelares e extrapirami- 
dais. Não confundir com a desintegra- 
ção fonética das afasias de Broca. 

A ser distinguida das anomalias do 
desenviolvimento: retardamento de lin- 
guagem dos déficits mentais, retarda- 
mentos da fala, disfasias e dislexias. 
Síndromes psicóticas: discurso incoe- 
rente por barragem, difluência, digres- 
são, respostas disparatadas (sindrome 
de Ganser), mistura caótica do pensa- 
mento, delírio. 















Da fala Disartrias 












Da linguagem Afasias 


















incoerência 
psicótica 


Do discurso 


Certamente é possível falar de uma incoerência do discurso por ocasião de certas 
afasias, mas sempre lembrando que ela é a prova de uma desorganização na lingua- 
gem e não de uma incoerência delirante. 


A LINGUAGEM 





A linguagem é, ao mesmo tempo, o instrumento privilegiado da comunica- 
ção inter-humana e o veículo privilegiado do pensamento. À linguagem é 
expressa sob a forma de línguas, que podem ser concebidas como institui- 
ções sociais construídas pelas comunidades humanas, e formadas “por um 
sistema estruturado de signos que exprimem idéias”, das quais “a fala é a 
manifestação”. 


Organização estrutural da linguagem 


Da terceira à primeira articulação da linguagem 


As unidades da primeira articulação são os monemas (Fig. 2.1) que são as 
menores unidades dotadas de sentido. Eles comportam um conteúdo semân- 





As afasias 23 


tico (o significado ou sentido) e uma expressão fônica (o significante). As 
palavras podem ser constituídas de um monema (nantô), ou de vários 
monemas (telefone). Alguns moncemas exprimem uma função gramatical (cles 
cantarão) e, às vezes, são chamados de morfemas em oposição aos lexemas. 
O léxico de uma língua é composto de (dezenas de) milhões de palavras. 


A escolha e o agrupamento dos monemas, segundo as regras sintáticas, per- 
mitem constituir sintagmas e frases: essa é a definição da primeira articula- 
ção da linguagem. Uma frase como “O cão late” é constituída de dois 
sintagmas: um sintagma nominal (o cão) e um sintagma verbal (late). 


As unidades da segunda articulação são os fonemas, que constituem as me- 
nores unidades de som; elas fazem parte de uma lista bem restrita (37 na 






'á 


Desintegração fonética Terceira articulação 


(convenções fonéticas) 


— Parafasias fonéti- Segunda articulação 

cas (convenções fonológicas) 
— Neologismos 

— Parafasias verbais 

— morfológicas 


[E 


- Parafasias semânticas Primeira articutação 
-— Neologismos (convenções 
— Assintaxia morfossintáticas) 


Fig. 2.1. A linguagem e suas três articulações (extraido de R. Gil. Neurologie 
pour te praticien. Simep, Paris, 1989). 


DD Õ€,00 0 "SS + TT 


“A linguagem é uma entidade multiarticulada e econômica.”(Martinet) Algumas 
dezenas de fonemas permitem construir milhares de palavras e uma infinidade 
de frases. 
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língua portuguesa, sem as variações), cuja combinação resulta nos monemas 
(a palavra chapéu é constituída de 5 fonemas: ch; a; p; é; u). 


As unidades da terceira articulação, que chamamos de traços, são os movi- 
mentos elementares do aparelho bucofonador que permite, de acordo com as 
convenções fonéticas, a realização dos fonemas. 


Podemos distinguir dois modos de disposição das unidades linguísticas (Fig. 
2.2): o modo (ou eixo) da escolha (ou da seleção) e o modo (ou eixo) da 
combinação. O ato de falar necessita, então, em termos de segunda artícula- 
ção da linguagem (ou plano fonológico), de uma seleção e uma combinação 
dos fonemas que permitam criar os monemas. É na primeira articulação da 
linguagem (ou plano semiológico) existe uma seleção e uma combinação de 
monemas, que permite criar os sintagmas e as frases. 


Eixo da seleção Eixo da seleção 
ou paradigmático ou paradigmático 






Monema Palavras 
Frases 
Fonema Eixo da combinação Monemas Eixo da combinação 
ou sintagmático ou sintagmático 
Segunda articulação (Martinet) Primeira articulação (Martinet) 
Plano do significante ou plano Plano do significado ou plano 
fonológico (Sabouraud) semiológico (Sabouraud) 


Fig. 2.2. A dupla articulação da linguagem e os dois modos de disposição 
(seleção e combinação das unidades linguísticas). 
O enunciado de uma palavra ou de uma frase supõe dois modos de 
disposição: das unidades lingúísticas: a seleção ou escolha de fonemas 
(segunda articulação) e de palavras (primeira articulação), a combina- 
ção ou encadeamento dos fonemas e das palavras, relacionados entre 
si (Jakobson, 1963; Sabouraud, 1995). A afasia de Wernicke pode, en- 
tão, ser concebida como um déficit da seleção dos fonemas (parafasias 
fonêmicas e verbais morfológicas) e das palavras (parafasias semânti- 
cas, assintaxia). A afasia de condução corresponde a um prejuízo isola- 
do da seleção no plano fonológico. A afasia de Broca corresponde a um 
déficit da combinação dos fonemas (simplificação das palavras associa- 
das à desintegração fonética) e das palavras (redução do volume verbal, 
estereotipias, agramatismos). 
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Linguagem e humanidade 


Ao dizer que a linguagem é especificamente humana, é preciso explicar de 
que linguagem se quer falar. As experiências feitas com macacos, e em parti- 
cular os trabalhos de Gardner com a fêmea chipanzé Washoe, a quem eles 
ensinaram a linguagem americana dos sinais, mostraram que esse animal 
conseguiu aprender um vocabulário com uns 130 sinais (ou palavras), que 
Washoe combinava em segiiências de até 4 palavras. Entretanto, esse voca- 
bulário era utilizado para necessidades instintivas (a comida) ou afetivas. As 
sequências eram feitas de palavras justapostas, sem regras sintáticas, cuja 
ordem podia variar de um enunciado para outro (a segúência “Você me faz 
cócegas” podia ser dita em qualquer ordem). Washoe não ensinou e nunca 
utilizou esse modo de comunicação com seus filhotes: essa língua rudimen- 
tar que ela havia aprendido, não passava de uma aprendizagem acidental, 
que não pedia para ser partilhada. Diante disso, Popper e Eccles foram leva- 
dos a distinguir 4 funções, ou níveis, da linguagem. 


A função expressiva manifesta as emoções (um grito, um gemido). A função 
de sinal permite emitir sinais destinados a gerar uma reação naquele ou na- 
queles a quem os sinais são dirigidos: por exemplo, o homem que assobia ou 
tala para chamar seu cachorro; também os sinais transmitidos pelos animais 
a outros animais. Essas duas primeiras funções são, então, funções primárias, 
comuns ao Homem e aos animais. 


A função de descrição diz respeito a enunciados factuais (por exemplo, con- 
tar o que acabamos de fazer). A função de discussão argumentada permite 
pôr em ação o pensamento racional e a discussão crítica. Essas duas funções 
são exclusivamente humanas. Elas coexistem com um vocabulário desenvol- 
vido, mas, além disso, procedem da aptidão combinatória segundo as regras 
gramaticais, que contribuem com as palavras para dar sentido ao discurso. À 
linguagem acrescenta, assim, à sua função pragmática (essen-cialmente feita 
da expressão das emoções e dos desejos, comum ao Homem e aos animais, e 
a única presente nestes últimos) uma função de conhecimento especifica- 
mente humana e que surge muito cedo no desenvolvimento da linguagem 
infantil. 


Ontogênese da linguagem 


A linguagem está estritamente ligada à maturação cerebral (mielinogênese) e 
ao meto ambiente sócio-familiar. E preciso acrescentar que é necessário uma 
audição satisfatória (porque a criança constrói seus desempenhos fonológicos 
c fonéticos a partir de percepções audioverbais provenientes das pessoas a 
sua volta). 


A aquisição da linguagem infantil começa com um período pré-linguístico: 
primeiro o bebê emite gritos, depois, por volta do segundo mês, emite sons, 
sobretudo gulturais que, por volta dos três meses, sc organizam numa “ex- 
tensa gama de expressões sonoras” sem ligação com a língua falada, as 
lalações, que correspondem a conexões córtico-subcorticais ainda imaturas. 
Lim seguida, em cima desse balbucio ou chilreio, vai emergir, a partir do | 
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oitavo mês, um comportamento ecolálico, depois, alguns “segmentos articu- 
lados” como “mamãe... papai... ”. Pela ecolalia, a criança entra na fase lin- 
gúística, que vai levá-la das “palavras-frases” (primeira metade do segundo 
ano), ligadas à ação ou a um estado afetivo, em geral polissêmicos, para as 
primeiras frases gramaticais. À compreensão da linguagem precede a execu- 
ção, e Já é eficaz entre oito e treze meses. A linguagem continua a se estruturar 
(vocabulário, formas gramaticais) nos anos seguintes, e completa sua organi- 
zação básica por volta dos cinco ou seis anos. Para a criança, ainda faltará 
elaborar o domínio das técnicas da linguagem escrita, o aperfeiçoamento da 
comunicação social e o desenvolvimento do pensamento conceitual. 


A lateralização das funções linguísticas num hemisfério (no que comanda a 
mão com maior habilidade e que, na maioria das vezes, é o esquerdo) se 
organiza entre quatorze meses e dois anos e se consolida progressivamente 
até o período pubertário, sobretudo entre três e dez anos. As lesões hemisféricas 
dos primeiros anos de vida resultam, regra geral, em distúr-bios de lingua- 
gem regressiva, devido ao fato de o hemisfério oposto se encarregar da fun- 
ção lingúística. No entanto, mesmo nos adultos, o hemisfério não dominante 
(em geral, o direito) conserva algumas capacidades linguísticas elementares. 


Organização neuroanatômica da linguagem 


Uma zona limitada do hemisfério dominante (Fig. 2.3) é o suporte da organi- 
zação da linguagem: essa assimetria hemisférica é genética, mas também pode 
ser adquirida durante a vida intra-uterina, e pode, ao menos parcialmente, 
repousar numa grande superfície do planun temporate do hemisfério domi- 
nante (consultar capítulo 1). 


A organização da linguagem se distribui em torno de dois pólos: 

— um pólo receptivo, porta de entrada que comporta não só a audição e a 
compreensão da linguagem falada, como, também, a visão e a compreensão 
da linguagem escrita. 

— um pólo expressivo, porta de saída que comporta, não só a fonação ou 
articulação verbal, como, também, a escrita. 


O pólo relacionado à expressão da linguagem 


As alterações do pólo relacionado à expressão da linguagem, ainda hoje, 
estão vinculadas a Broca e à afasia que leva o seu nome. Devemos nos lem- 
brar que a descoberta de Broca é produto de uma efervescência cultural sobre 
a teoria das localizações cerebrais preconizadas, em primeiro lugar, por Gall 
que, no início do século XIX, criou a trenologia, e que tentou, pela palpação 
dos crânios, localizar as eventuais protusões que refletiriam o desenvolvi- 
mento das faculdades mentais, que ele localizou no cérebro. Entre as 27 fa- 
culdades mentais isoladas por Gall (em particular o sentido dos números e da 
matemática, o sentido da mecânica, da prudência, da amizade...) o “sentido 
da linguagem e da palavra” foi localizado nos lobos anteriores do cérebro. 
Houve, então, uma grande briga entre os localizacionistas e os antilocali- 
zacionistas: Bouillaud, seduzido pela teoria de Galli, afirmou, no primeiro 





Asatasias 27 


quarto do século XIX. que “os movimentos da palavra são regidos por um 
centro cerebral especial... (que) ocupa os lóbulos anteriores”, seja no nível] 
da substância branca ou no nível da substância cinzenta. Dax, médico em 
Sommiêres, no departamento do Gard, fez, em 1836, uma comunicação 
intitulada Lesão da metade esquerda do encéfalo coincidente como esqueci- 
mento dos sinais do pensamento. Mas, foi Broca, cirurgião e antropólogo, 
que, em 1861, fez à necropsia de um doente chamado Leborgne, acometido 
de hemiplegia direita com uma “afemia” que o prendia a uma estereotipia 
verbal (ele só podia dizer “Tan ...). Por esse fato, ele pôde estabelecer, numa 
série de comunicações sucessivas (até 1868). que a perda da palavra estava 
ligada à lesão do terceiro giro frontal e, mais precisamente, do seu terço 
posterior (pé de F3), considerado, assim, como a sede da faculdade da lin- 
guagem articulada. Ele acabou por admitir a especificidade da lateralização 
da lesão no hemisfério esquerdo. 


Hoje em dia, podemos afirmar a existência de um pólo anterior relacionado à 
expressão da linguagem, que inclui a parte opercular (terço posterior ou pé) 
e tambérn a parte triangular que, juntas formam o opérculo frontal (áreas 44 e 
45) do terceiro giro frontal (ou giro frontal inferior) que, vinculado à ínsula e 
aos núcleos cinzas centrais, permite a realização dos programas fonéticos 


Parietal ascendente 


—  Feixe arqueado 


Giro supramarginal 
(área 40) 










Frontal ascendente 


Giro angular 
(área 39) 


Áraa de Broca Área de Wemicke 


Pig. 2.3. “Áreas” da linguagem. 

O giro frontal inferior (F3) comporta três partes que são, da frente para 
Irás, a cabeça (ou parte orbital — T), o complemento (ou parte triangular 
= C),0 pé (ou parte percular — P). O pé (área 44) e o complemento (área 
45) constituem a área de Broca. A área de Wernicke, no sentido restrito 
do termo, está situada na parte posterior de T1 ou giro temporal superi- 
or, no nível da área 22. A área de Wernicke também pode designar a 
nssociação da parte posterior de T1 com o giro angular (área 39). 
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cuja implementação necessitava, para Pierre Marie, da integridade de uma 

vasto “quadrilátero” (Fig. 2.4). O lobo pré-frontal garante a incitação e a 

estratégia da comunicação verbal, assim como a adequação dessa comunica- 

ção ao contexto ambiental. O programa motor, uma vez elaborado, será exe- 
cutado a partir da parte baixa da frontal ascendente pelo feixe piramidal (ver 

supra: disartrias). O pé de F2 (“centro” da escrita) seria para a linguagem 
escrita, o que a área de Broca é para a linguagem falada. 


| O pólo receptivo da linguagem 


Treze anos depois de Broca, Wernicke isolou uma outra afasia, caracterizada 
pela incapacidade de compreender a linguagem falada, embora a linguagem 
articulada se mantivesse e os doentes fossem até mesmo “loquazes”. Ele atri- 
| buiu esse distúrbio à lesão do centro sensorial da linguagem, no primeiro 
giro temporal esquerdo. A área de Wernicke designa, atualmente, uma área 
associativa auditiva, situada na parte posterior da face externa de TI (giro 
temporal superior), no nível da área 22, abaixo das áreas auditivas primárias 
e secundárias (áreas 41 e 42: giro de Heschl). Essa área possibilita a compreen- 
são da linguagem falada, cujas mensagens, ouvidas em primeiro lugar, devem 
ser analisadas no plano fonológico para permitir, em seguida, que se extraia o 











Fig. 2.4. O quadrilátero de Pierre Marie, limitado na frente por um plano 
vértico-frontal que vai de F3 ao núcleo caudado, atrás por um plano vértico- 
frontal que vai da parte posterior da ínsula à parte posterior do núcleo l 
lentiforme (segundo J. Barbizet e Ph. Duizado. Abrégé de Neuropsy- 
chologie. Masson, Paris, 1985). | 
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sentido, ou seja, um tratamento semântico. O lóbulo parietal inferior (e, em 
particular, a parte inferior constituída pelo giro supramarginal — área 40- e pelo 
giro angular — área 39), que não pode ser separado da área de Werhicke, vincula- 
do ao córtex auditivo associativo e, também, aos córtex visual e somestésico, 
tem um papel essencial na compreensão da linguagem falada, na codificação da 
linguagem escrita, bem como na sua compreensão (leitura), depois que as men- 
sagens são decodificadas como sinais gráficos no córtex visual associativo (áreas 
I8e 19). 


Os pólos posteriores (percepção) e anterior (expressão) da linguagem estão 
unidos por numerosas fibras associativas e, em particular, pelo feixe arqueado. 
Os núcleos cinzentos centrais. especialmente o tálamo, também influenciam 
nas redes associativas dos dois pólos da linguagem, 


AS AFASIAS 





Modalidades de exame 


O exame de um paciente com distúrbios de linguagem deve sempre levar em 

conta o fato de que as tarefas cognitivas são complexas, que os desempenhos 

dos sujeitos podem variar a todo o momento e que os distúrbios afásicos 

podem ser agravados pela fadiga. No entanto, o exame precisa ser metódico, 

a fim de explorar as diversas facetas da linguagem, adotando ou um procedi- 

| mento qualitativo ou um procedimento estruturado pelas etapas de uma das 

baterias de exame da afasia, como o teste para exame da afasia de B. Ducarne, 

| as escala de Goodglass e Kaplan, a bateria de afasia de Kertesz (Western 

| Aphasia Battery), o protocolo Montreal-Toulouse de exame lingiístico da 

afasta. Essas baterias padronizadas dão os escores de afasia, propõem uma 

| classificação num dos grandes tipos de afasia e podem servir de base para um 
acompanhamento da evolução. 


O primeiro contato com o doente já permite observar alguns traços dos dis- 
túrbios: ele fala com facilidade ou com dificuldade? E quieto? Compreende o 
que se diz? 


Estudo da compreensão da linguagem falada 


Para isso, usa-se provas de complexidade crescente na execução: ordens sim- 

ptes(( “Aponte o seu nariz... sua orelha esquerda... o meu nariz... Tire os 
oculos... Olhe o teto...”), associadas (“Toque a sua orelha esquerda com o 
j polegar da mão direita... Pegue este lápis e toque o meu relógio... ”), e pro- 
vas de múltipla escolha, das quais a mais conhecida é a prova dos três papéis 

de Picrre Marie (“ Agui estão três papéis: um pequeno, um médio e um gran- 

de. Jogue o pequeno no chão, fique com o médio, e entregue-me o grande.”) 


Podemos utilizar, também, as provas de designação de figuras geométricas 
tele tamanhos, de formas e de cores diferentes, como no Token-test), de obje- 
tos e de figuras ("Aponte a porta, a janela, o lápis” etc). Essas provas permi- 
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tem que se dificulte as ordens, associando-as com palavras gramaticais (“To- 
que o relógio com o lápis... Mostre-me o triângulo que está dentro do círcu- 
to... ”). Quando os distúrbios não são muito grandes, pode-se recorrer a provas 
mais elaboradas, que testem a compreensão de frases e de textos. 


A noção de compreensão cobre competências heterogêneas, se bem que com- 
plementares. 


— À surdez verbal pura (consultar capítulo 11) pode estar ligada a um déficit 
perceptivo pré-fonêmico ou a um déficit da discriminação fonêmica. Além 
do mais, o sujeito pode falar, ler e escrever (exceto no ditado) de maneira 
satisfatória. As lesões, necessariamente, estão situadas acima da área de 
Wernickel 


fa afasia de Wernicke implica num déficit de “decodificação” da linguagem 
falada, que pode ser o resultado de uma alteração da decodificação fonêmica 
(portanto, de uma surdez verbal) ou de uma alteração do acesso à compreen- 
são. É pode haver o predomínio de qualquer uma das duas alterações. Quando 
a parte da surdez verbal é predominante, a compreensão da linguagem escrita, 
a leitura e a cópia, são menos atingidas do que a compreensão da linguagem 
falada e do ditado; a repetição apresenta as mesmas dificuldades para as pala- 
vras quanto para o& Jogatomos: Quando o distúrbio da compreensão verbal 
predomina sobre a surdez verbal, as palavras são mais bem repetidas do que os 
logatomos:=Quando o distúrbio da compreensão é isolado, a repetição é preser- 
vada e perfaz o quadro de afasia transcortical sensorial O que se segue então, 
é que um déficit da compreensão das palavras pode resultar ou de um déficit 
fonológico, ou de um déficit do tratamenta semântico que podemos imaginar 
num esquema do tipo cognitivista (ver Fig. 2.9, p. 45), seja como uma lesão de 
um “centro de conceitos” ou “centro de tratamento semântico”, seja como uma 
desconexão entre esse centro e a área de Wernicke (centro de tratamento acús- 
| tico, segundo Lichteim). Ademais, as lesões da área de Wernicke têm a particu- 
| laridade de associar um déficit de indicação dos objetos por uma ordem verbal 
| 








a um déficit de denominação dos mesmos objetos. A área de Wernicke pode, 
então, ser concebida como uma zona de encontro e de coordenação recíproca 
entre as representações sensoriais das formas auditivas e visuais das palavras 
com as redes associativas que constroem as representações semânticas das pa- 
lavras. Vemos, então, que as lesões da área de Wernicke alteram, ao mesmo 
| tempo, a decodificação da linguagem, qualquer que seja a modalidade sensori- 
| al de apresentação (palavras ouvidas, palavras lidas), e a codificação da lingua- 
gem. À área de Wemicke não pode mais ser definida como “centro das ima- 
gens auditivas das palavras”, como havia concebido Déjerine que, todavia, 
| falava da associação da surdez verbal e da cegueira verbal observadas na afasia 
| de Wernicke, que ele confrontava com a surdez verbal pura de um lado e a 
cegueira verbal pura de outro. A área de Wemnicke também não pode mais ser 
concebida como o centro de estocagem do léxico, porque não poderíamos ex- 
plicar como as lesões que poupam a área de Wernicke e são posteriores a ela, 
provocam afasias (ditas transcorticais sensoriais, p. 43 e Fig. 2.10). 


N a . E 2. . 
— Os déficits de compreensão das frases podem ser resultado de um déficit 
do'tratamento semântico de certas palavras que compõem a frase, sobretudo 
se forem palavras abstratas, o que pode ser observado numa afasia de Wernicke 
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em vias de melhora. Além disso, também pode se tratar de uma dificuldade 
para compreender a ordenação sintática da frase, numa afasia agramática ou 
numa síndrome frontal (“Se Pedro tomar um banho depois do passeio, o que 
ele fez primeiro? ”). f 


! Os déficits de compreensão categorial e a organização categorial (e 
distribuída) dos conhecimentos. Alguns déficits da compreensão limi- 
tam-se à categoria verbal. Em 1966, Goodglass e seus colaboradores fize- 
ram o primeiro estudo sistemático da compreensão e da denominação de 
seis categorias de palavras (partes do corpo, objetos, ações, cores, letras, 
números) num grupo de 135 afásicos e foi possível observar as dificulda- 
des variáveis em função das categorias. Essas dificuldades predomina- 
ram ora na compreensão, ora na denominação. Num outro grupo de 167 
afásicos, a mesma equipe observou, em 1993, uma dissociação entre a 
designação de lugares, num mapa geográfico e aldesignação das partes do 
corpo, em função dos tipos de afasia (as afasias de Wernicke e global 
alteravam mais a compreensão dos nomes das partes do corpo, do que 
dos nomes que designavam lugares geográficos). Vários trabalhos poste- 
riores, fundamentados em dados de figuras de caso único ou de séries 
curtas, ou em dados de figuras dinâmicas por ocasião das tarefas de deno- 
minação, mostraram que as zonas lesionais ou as zonas ativadas podem 
estar situadas fora da área de Wernicke. Além do mais, a denominação e 
a compreensão podem ser atingidas de forma paralela ou dissociada. Logo, 
clinicamente, é importante testar a denominação com apresentação visual 
(sendo que a forma ideal é a multimodal: auditiva, táctil...) e a designação 
de objetos ( “Mostre-me o martelo, o pato, o tanque, o cotovelo, o piano, 
a alcachofra... ”). 


im presença de uma anomia, antes de se pensar numa anomia pura por déti- 
cit categorial de seleção lexical, é preciso certificar-se de que a anomia não 
resulta de uma agnosia, limitada a uma modalidade sensorial, como uma 
agnosia visual (que também pode afetar especificamente uma categoria lexical. 
Consultar capítulo 7.) Aliás, a existência de um déficit de denominação redu- 
zido a uma modalidade sensorial (como na afasia óptica, ver p. 108) provo- 
cou importantes debates sobre o caráter único ou múltiplo (visual, verbal 
etc.) do sistema semântico. Quando há um déficit da compreensão verbal, é 
preciso saber se ele não é a prova de um déficit seletivo da modalidade audi- 
tiva, O que é mostrado quando respostas normais são fornecidas se o pedido 
de designação é feito por escrito. Na verdade, foi possível observar distúrbi- 
us da compreensão verbal que entravam no quadro de déficits globais do 
conhecimento semântico, independentes da modalidade sensorial utilizada. 
À reprodutibilidade do déficit nas mesmas palavras, a preservação relativa 
da capacidade do sujeito em fornecer a categoria superordenada da palavra 
(pato animal) e ausência de um estímulo semântico nos testes de decisão 
lexical são mais a favor de uma degradação das representações semânticas do 
que de um déficit de acesso ao sistema semântico (Warrington e Shallice, 
1084), ainda que a distinção nem sempre seja fácil (Caplan, 1987). Como 
enfatiza Goodglass (1987) é importante distinguir os distúrbios categoriais 
Hunitados à compreensão auditiva-verbal, observados exclusivamente nos 
ufásicos, dos déficits categoriais de conhecimento semântico que podem existir 
na presença ou na ausência de uma afasia. Enfim, o dignóstico de um déficit 
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| categorial implica em certificar-se de que as palavras usadas para testar as 
| categorias verbais têm a mesma frequência lexical. Os déficits categoriais de 

denominação, de compreensão auditiva-verbal ou de conhecimento semânti- 

co podem, por isso, ser concernetes às palavras abstratas que contrastam com 
a integridade das palavras concretas, sendo que uma dissociação inversa é 
mais raramente observada (foi isso o que aconteceu com o doente A. B. de 
Warrington [1975] que definia a palavra “estrela” como “um pequeno inse- 
to” e a palavra “súplica” como “pedir ajuda com insistência”). Dentro da 
categoria das palavras concretas, a categoria os déficits categoriais pode ser 
concernente aos animais mantendo a integridade dos objetos ou, de maneira 
mais geral, aos itens animados ou biológicos (animais, flores) e itens inani- 
mados ou, mais exatamente, “manufaturados”, podendo ser observadas 
dissociações inversas. Isso levaria, então, a confrontar duas grandes catego- 
rias. À primeira é essencialmente caracterizada pelos atributos sensoriais (são 
os atributos “biológicos”: a cor, a forma e o perfume de uma flor; a cor, a 
forma e o gosto de uma fruta) e as informações visuais da forma desempe- 
nham sempre um papel decisivo. (por exemplo, para distinguir um cachorro 
de um leão). À segunda é essencialmente caracterizada por atributos funcio- 
nais (utilização de uma serra, de uma tenaz). Entretanto, as distinções são 
ainda mais complexas porque, entre os objetos manufaturados, podem ser 
observadas dissociações entre os objetos de tamanho pequeno (os que, aliás, 
são habitualmente utilizados nos exames de afásicos, como a borracha, o 
garfo, O copo...) e os grandes (um trem, um ônibus, um tanque), o que pode 
levar a diferenciar os objetos manipuláveis e os não manipuláveis. 





À preservação da compreensão de nomes próprios (países, pessoas e pré- 
| dios famosos) pôde ser observada numa afasia que alterava intensamente a 
compreensão, e uma dissociação inversa também pôde ser observada. Exis- 
tem, também, anomtas para os nomes próprios. Além das anomias para 
cores (consultar p. 112), existem distúrbios da compreensão dos nomes 
de cores que, em 1887, Willbrand chamou de cegueira amnésica das cores. 


A autotopoagnosia (consultar capítulo 10) pode resultar ou de um distúrbio 
do esquema corporal ou de uma incapacidade de compreensão das palavras 
que designam as diferentes partes do corpo. 


O léxico das palavras concretas também pode ser dividido em dois conjun- 

tos específicamente linguísticos: os verbos (ou nome da ação) e os nomes 

(ou objetos). À alteração exclusiva de uma categoria (na denominação e na 
| compreensão), com a conservação da outra pode ser constatada. 


Essas constatações advogam em favor de uma organização categorial do 
| sistema semântico fundamentada nas propriedades sensoriais e funcionais 
dos itens reunidos numa categoria. Pode-se até chegar a uma organização 

categorial muito apurada (como o dano do conhecimento de frutas e legu- 
mes contrastando com a preservação do conhecimento de outros alimentos. 
Hartet al., 1985) ao se formular hipóteses sobre a elaboração das represen- 
tações semânticas a partir de associações nascidas de fontes sensoriais, e ao 
pesquisar as tramas associativas multimodais que individualizam as catego- 
rias € as subcategorias: assim, entre os objetos, as ferramentas, como o mar- 
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telo, precisam da soma de informações visuais (a forma), proprioceptivas e 
motoras (o ato de segurar o martelo), inseparáveis de seus atributos funcio- 
nal (pregar um prego). Inversamente, um objeto grande como um foguete é 
conhecido, principalmente, por seus atributos sensoriais visuais (a forma), 
sendo que os atributos funcionais (serve para ir ao espaço) não são elabora- 
dos a partir de informações proprioceptivas ou motoras. Logo, é possível 
fazer uma distinção entre os objetos manipuláveis e os não manipuláveis (Mc 
Carthy e Warrington, 1994). O sistema semântico poderia, então, ser conce- 
bido como uma “rede gigante” para onde convergem conexões múltiplas que 
vêm de sistemas externos, sensoriais e motores e que está em interação com 
sistemas que permitem a análise das formas auditiva e visual das palavras. O 
acesso ao sentido e à denominação pode ser encarado como a revivescência 
das aprendizagens, isto é, como a reativação das redes neuronais, cuja im- 
plantação, repetida e simultânea, permitiu ao sujeito elaborar o conhecimen- 
to dos objetos, a partir de informações recebidas pelos canais sensoriais e 
motores, em cada encontro com os mesmos “objetos”, e pelos contextos 
emocionais que podem acompanhá-los. Segundo Damasio, as aprendizagens 
perceptivas criam redes agrupadas por zonas de convergência (os nós) que 
codificam os episódios sensoriais, motores e emocionais, que acompanha- 
ram simultaneamente a percepção do objeto e cuja reativação permite levan- 
tar a hipótese de um modelo dito episódico ou de acontecimento (e distribu- 
(do) de acesso ao sentido. No entanto, como estruturar essas hipóteses em 
bases neuroanatômicas? 


Os estudos da produção verbal, por ocasião da tarefa de denominação e da 
tarefa de fluência nas categorias, mostraram que as produções verbais 
ligadas às diferentes categorias de palavras ativam zonas distintas do lobo 
temporal, sendo que a maioria delas não avança na área de Wernicke. 
Então, a denominação de animais e de ferramentas ativa o córtex asso- 
ciativo visual, próximo ao giro fusiforme, área de identificação dos obje- 
tos, na parte ventral do lobo temporal. No entanto, a denominação das 
ferramentas e das ações ligadas a sua utilização também ativa uma zona 
temporal média, ligeiramente anterior à área V5, responsável pela percep- 
ção do movimento, bem como uma área pré-motora, ambas à esquerda. 
Portanto, parece, realménte, que a ativação do léxico é uma função lar- 
pamente distribuída e revezada por zonas do cérebro, próximas daquelas 
que geram as informações motoras e a integração perceptiva das entidades 
que compõem o contexto. As observações de doentes cérebro-lesados 
também reforçam essas hipóteses. Efetivamente, os déficits de categorias 
do tratamento semântico dos verbos (nomes da ação) coexistem com le- 
sões da parte posterior do lobo frontal esquerdo, sugerindo, então, que o 
lobo frontal, implicado na programação dos movimentos, também adqui- 
riu um papel nas representações semânticas das ações e nos componentes 
lexicais envolvidos no tratamamento dos nomes da ação (Daniel et af, 
1994). O tratamento semântico das entidades “vivas” envolve as estrutu- 
ras têmporo-límbicas bilaterais e a parte inferior do lobo temporal, parti- 
cularmente o giro fusiforme (por exemplo, nas encefalites herpéticas) o 
que mostra a implicação de tratamentos visuais elaborados e de conver- 
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gências sensoriais multimodais na organização das representações semân- 
ticas dos vivos. Os déficits de categorias que afetam os objetos manufatu- 
rados e as partes do corpo avançam nas áreas fronto-parietais, nas quais a 
conjugação das informações motoras e proprioceptivas permite a organi- 
zação das representações semânticas dos objetos manufaturados e das 
partes do corpo (Gainotti et al., 1995), sendo que para Tranel e seus 
colaboradores (1997), a zona crítica para a reunião do conhecimento con- 
cernente às ferramentas é efetivamente lesada na região mais lateral do 
córtex temporal posterior, na vizinhança de V5. A utilização de tarefas de 
decisão lexical, comparadas aos resultados obtidos para as palavras con- 
cretas e as palavras abstratas, mostrou, na tomografia por emissão de 
pósitrons, que as palavras abstratas ativam as regiões temporais de ma- 
neira bilateral, com uma nítida prevalência direita onde a ativação afeta, 
também, a amígdala e a parte anterior do giro do cíngulo, o que poderia 
estar ligado à valência emocional das palavras abstratas, em geral mais 
importante do que a ligada às palavras que designam as ferramentas ou sua 
manipulação (Perani et a!., 1999). O inventário completo e coerente des- 
sas localizações ainda pede muitas outras pesquisas. Todavia, já se pode 
pensar que as áreas que controlam o acesso lexical não estão superpostas 
às que controlam o acesso aos outros conhecimentos conceituais e que são 
áreas transmodais de convergência (ou multimodais.) Aliás, isso explica 
porque um distúrbio de denominação pode deixar intacto o conhecimento 
dos atributos sensoriais e funcionais dos itens não denominados, porque 
esses conhecimento reunidos dependem das zonas de convergência. Além 
do mais, quando as áreas críticas para a denominação das diferentes cate- 
gorias de objetos estão, essencialmente, situadas fora da zona de Wernicke, 
suas lesões resultam apenas em distúrbios seletivos da denominação, sen- 
do que os distúrbios de denominação, observados em lesões na área de 
Wernicke, são intensos. Podemos deduzir disso que essas áreas de recupe- 
ração lexical “categoria-específicas” aparecem como necessárias, mas não 
suficientes ao ato de denominação, e o papel delas poderia ser o de forne- 
cer representações pré-lexicais ou de “categorias” implícitas, que seriam, 
em seguida, transformadas em saídas verbais explícitas (na forma de pala- 
vras faladas, escritas e lidas) graças à intermediação da área de Wernicke, 
depois de redes neuronais, que permitiriam as diversas modalidades de 
produção das palavras (Mesulam, 1998; consultar Fig 2.5a). 








Estudo da expressão oral 


Esse estudo é baseado na escuta da linguagem espontânea, na repetição de 
palavras ou de frases, na denominação de objetos e imagens. 


O O volume verbal 


| Ele pode ser logorréico, adaptado ou reduzido, o que permite confrontar 
| as afasias fluidas ou “fluentes” com as afasias “não fluentes” ou “reduzi- 
das”. As primeiras surgem, habitualmente, nas lesões do hemisfério do- 
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À ca das palavras 
Formas visuais / 


| das palavras 


OUTPUT 
oral e escrito 


ÁREA 
de BROCA 
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CODIFICAÇÃO DAS 
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REPRESENTAÇÕES 
PRÉ-LEXICAIS 











Formas auditivas 
das palavras 
INPUT AUDITIVO 
| «das palavras. 


Pig. 2.5a. Interpretação do modelo proposto por Mesulam, representação 
vsquematizada da evocação lexical e da compreensão das palavras 
ouvidas e lidas (Brain. 1998;127:1013-1052). 

As portas transmodais de acesso (ou conexões transmodais) não são 
uspecificamente de nenhuma modalidade sensorial. Elas permitem a 
convergência de informações multimodais, e agrupam os diversos 
bngramas perceptivos e emocionais, desempenhando um papel crítico 
na reunião dos conhecimentos semânticos. 

s áreas de codificação das representações de categorias pré-lexicais 
OU áreas lexicais intermediárias desempenham um papel central na de- 
nominação das cores, dos animais, dos objetos, das ferramentas e dos 
vorbos de ação. A anomia “da categoria”, que resulta de uma lesão des- 
vis áreas, permanece “pura” se as zonas de convergência multimodal 
únitiver intacta: essa dissociação entre o saber lexical e o saber conceitual 
pode ser considerada como sendo a base anatômica da separação do 
ponsamento e da linguagem. 

An formas das palavras ouvidas e lidas são codificadas nas áreas 
unimodais que entram em conexão com a área de Wernicke que age 
tumo uma área da decodificação e da codificação fonológica. Ai então, 
podom ser estabelecidos os vínculos com as zonas transmodais de con- 
vorgôncia, que constroem o acesso ao sentido. Da mesma forma, os 
conhecimentos semânticos podem ativar “internamente” as repre- 
nontações de categorias pré-lexicais. A área de Wernicke permite, en- 
tho, ligar os aspectos perceptivos da forma das palavras com as redes 
nasociativas distribuídas, que permitem o acesso ao sentido. 

An losões situadas na parte superior da área de Wernicke provocam 
uma alexia pura no caso de haver uma desconexão entre o input visual das 
pelnvras e as formas visuais da palavra, ou entre as formas visuais das pa- 
Iinvras e a área de Wernicke. Uma desconexão entre o input auditivo das 
pulnvras e suas formas auditivas, ou entre as formas auditivas das pala- 
vina o à área de Wernicke, provoca uma surdez verbal. 
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minante situadas atrás da fissura de Rolando, sendo que as segundas estão, 
em geral, ligadas às lesões situadas na frente da fissura de Rolando. Os 
afásicos logorréicos têm um discurso abundante e fluído, mas pouco ou 
nada compreensível pelo examinador, e realizando um jargão. A redução 
da linguagem pode, em caso extremo, ser uma suspensão da linguagem; às 
vezes, a linguagem reduz-se a algumas sílabas ou palavras incansavelmen- 
te repetidas (“realejo”) e emitidas de modo involuntário por ocasião de 
qualquer tentativa de verbalização: são chamadas de estereótiposiNos 
casos médios, é necessário estimular o sujeito, para se obter algumas ten- 
tativas de verbalização. A redução da linguagem pode coexistir com um 
jorro de frases que, geralmente, são frases de polidez ou frases pré-fa- 
bricadas: é a dissociação automatico-voluntária que permite comparar a 
linguagem automática com a linguagem construída, proposicional. 


O A aprosodia 





| Além da prosódia emocional gerenciada pelo hemisfério menor (consultar 
capítulo 17), existe uma prosódia lingiiística que caracteriza o ritmo, o tim- 
bre e a inflexão da voz. As aprosodias observadas no afásico mostram uma 
| substituição do sotaque habitual do paciente por um sotaque do tipo “estran- 
| geiro” que, às vezes, podemos qualificar como germânico ou anglo-saxão: 
assim, um falar lento, sílaba por sílaba, com a supressão dos grupos não 
| consonânticos. e ultilização de consoantes surdas, dá à voz um pseudo-sota- 
| que germânicol(“Bom-dia doutor” é dito assim: “Pom.. tia...TóTo... 0..."). 
| Uma tendência a pronunciar a! mesma vogal com dois sons diferentes na 
| mesma sílaba, dá um pseydo-sotaque britânico (“Eu estou doente” é dito 
como “Éêu sôóu doêante”). As aprosodias são, em geral, observadas nas 
afasias de Broca, / 
É 


O A desintegração fonética 


Designado com o nome de anartria, afemia, afasia motora ou realização 
fonemática, o termo síndrome de desintegração fonética, criade-por 
| “Atazouanine, agrupa os distúrbios de expressão oral relacionados às dificul- 
| dades de realização fonética tanto na emissão quanto no encadeamento dos 
| fonemas. O falar, globalmente reduzido, é lento, silabado, entrecortado. As 
palavras são contraídas; alguns fonemas são suprimidos e outros repetidos, o 
que causa uma “redução de contrastes”; as consoantes surdas são mais usa- 
| das do que as consoantes sonoras, os grupos não consonânticos são suprimi- 
dos! (espetáculo: pe... tá...cuu..lo...; chapéu: a...péu). Esses distúrbios, que 
não deixam de lembrar a linguagem infantil, podem ser analisados com a 
prova de repetição das palavras ou de frases (como espetáculo; espevitado; 
constituição; esse grande ferrolho enferrujado, vou desenferrujá-lo; ete foi 
| o pintor dos príncipes e o príncipe dos pintores...) Os distúrbios implicam 
diversos aspectos diversamente associados em cada doente: f 


*” um aspecto paralítico com insuficiência de ar traqueal e fraqueza 
articulatória. 
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= Um aspecto distônico com movimentos articulatórios excessivos, desmedi- 
dos, sincinésicos. 
= UM aspecto apráxico com desorganização dos gestos necessários à elocução, 
englobado num distúrbio maior da gesticulação do rosto e da boca que deno- 
minamos apraxia bucofacial e que é possível identificar pedindo ao sujeito 
que assobie, que sopre, que mostre os dentes, que estale a língua, que faça 
beicinho / 

, 
A síndrome de desintegração fonética, na maioria das vezes, está associada 
nos outros sinais de uma afasia de Broca. Também pode haver uma anartria 
(com preservação da/escrita e ausência de qualquer sinal de afasia) quando 
há lesão limitada da parte opercular do terceiro giro frontal, de todo o 
opérculo frontal ou da substância branca do braço anterior da cápsula inter- 
na, O que remete ao quadrilátero de Pierre Marie: essas anartrias também 
são chamadas de afemia ou qualificadas de “disartrias” na literatura anglo- 
saxônica. 





1 Distúrbios da denominação 
e Falta da palavra 


Isso pode ser observado na linguagem espontânea e é especialmente eviden- 
ciado na prova de denominação, traduzindo-se ou pela impossibilidade de 
nomear, ou por uma definição pelo uso (faca — para cortar), ou pela produ- 
vão de fórmulas de circunlocução, às vezes acompanhadas de aproximações 
sinonímicas e integradas em condutas de aproximaçãol(...para... eh... segu- 
ramos assim no prato; para a carne... cortamos... "). JA falta da palavra é 
observada em todos os tipos de afasia. Quando é isolada, chamamos de afasia 
umnésica. O esboço oral (ou “chave” fonêmica) pode ter ou não um efeito 
Incilitador: o fato de dizer aprimeira sílaba da palavra pode fazer surgir a 
palavra desejada; por vezes, a facilitação não leva nenhuma resposta ou leva 
W uma resposta errada, que pode ser um palavra que comece com a mesma 
sílaba e até uma palavra que não contenha a sílaba pronunciada. Assim, tanto 
ni denominação, com ou sem facilitação, como na linguagem espontânea, 
podemos acrescentar à falta da palavra, uma outra produção que não a pala- 
vra esperada: essa é a definição de parafasia. 


e As parafasias 


As parafasias podem ser objeto de uma classificação inspirada na análise 
estrutural da linguagem (Fig. 2.5b). 
Pd 


Ns parafastas fonêmicas ou literais realizam distorções de palavras que não 
então relacionadas às dificuldades da realização fonética e sim com o distúrbio 
dn disposição fonética por omissão, por adjunção, por inversão e por desloca- 
mento de fonemas locomotiva — colotomiva; termômetro — terbômetro, ter- 
monetro; crepom > cresom, crasom). Às vezes, na linguagem espontânca e 
mm conversa, o examinador consegue detectar a palavra-alvo, pelo parentesco 
fonológico e pelo contexto; no entanto, quando a estrutura da palavra é mui- 
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Parafasia verbal 
morfológica 


Parafasia 
fonêmica 


1> canaleta 
2 > garto 


1 > boleta 
2 > gapo 





PALAVRA-ALVO 
denominar na figura 
(exemplo 1: borboleta; 2: gato) 


Parafasia semântica 







(com relação) 
proposicional 


verbo de atributo 
ação 1>amarela 


(com relação) 
classificatória 


do tipo do tipo 
categorial associativo 
1>flor 

2 >rato 





| >voa 2 > cinzento 
2 >mia 








coordenado ou | 
co-hipônimo 


superordenado 


1 > inseto 
1>abelha o 


2 > cachorro 


2 > animal 





Fig. 2.5b Classificação das parafasias. 
A: parafasias que resultam de uma desordem da segunda articulação da 
linguagem. 
B: parafasias que resultam de uma desordem da primeira articulação da 
linguagem. A classificação das parafasias verbais (substituições lexicais) 
semânticas é a que foi proposta por H. Kremin. 


to mudada, o valor informativo se perde e, então, passamos a falar de neolo 
gismos. As parafasias fonêmicas correspondem à desorganização da segunda 
articulação da linguagem. 


As parafasias verbais designam a substituição de uma palavra por outra pa 
lavra do léxico. Podem ser: 


w parafasias verbais morfológicas (ou parafonias) quando a palavra está lo 

neticamente próxima da palavra-alvo (tulipa: talipe; constituição: constipa 

ção; escala: escada; chicote: caixote), sendo que essa parafasia pode sci 
interpretada, a exemplo das parafasias fonêmicas, como uma desordem di 
segunda articulação; +. 
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f parafasias verbais semânticas quando a palavra tem um vínculo conceitual 
com a palavra desejada (mesa: cadeira; chave: ferro); elas podem ser inter- 
pretadas como uma desordem da primeira articulação da linguagem, isto é, 
da escolha das palavras. 


Segundo a classificação de Kremin, as parafasias verbais semânticas podem 
mostrar dois tipos de relação com a palavra-alvo: classificatória e proposicional 
RRip. 2.5b). 


Certas parafasias verbais são de difícil classificação (borrão: potro), bem 
como a gênese de neologismos muito distantes da palavra-alvo (mantô: apur). 


Pode acontecer que um pequeno número de parafasias verbais (palavras de 
predileção) volte várias vezes ao discurso. Por ocasião de uma prova de de- 
nominação de objetos, o doente emite parafasias verbais que são a retomada 
de uma palavra anteriormente enunciada pelo sujeito ou pelo examinador: 
trata-se então de perseverança ou de intoxicação pela palavra. A profusão 
das transformações parafásicas pode chegar a um jargão com variações indi- 
vidualizadas: jargão indiferenciado feito de uma segiiência de fonemas. jar- 
gão assemântico feito de neologismos, jargão parafásico feito de parafasias 
verbais. Em todos os casos, o discurso é incoerente e é prova de uma “desin- 
Iegração... dos valores semânticos da linguagem”. 





[1 Distúrbios do manejo da gramática e da sintaxe 


O ugramatismo caracteriza-se pela redução de monemas gramaticais e em- 
prego de verbos no infinitivo resultando numa linguagem telegráfica (“Nice: 
ndo!... três semanas... ao lado... cestos... eh, tem muita gente... cassino tarm- 
bem... no Natal... depois, antes também... mas, agora, minha mulher... antes 
não... 6 anos agora.) 


O agramatismo, também chamado de agramatismo expressivo, acompanha 
us afasias não fluentes. 


A assintaxia é radicalmente diferente e caracteriza-se pelo emprego de inúme- 
tus palavras gramaticais, mas não apropriadas, que são equivalentes às parafrasias 
semânticas (“a estrada cuja eu vou”; “a criança que eu estendia um bombom 
dcabou por pegá-lo”). Além do mais, elas acompanham a linguagem parafásica 
“ são associadas a uma incapacidade de reconhecimento dos erros gramaticais 
e, por isso, recebem o nome de agramatismo impressivo. 


| Os distúrbios da linguagem escrita 


/ 
Distúrbios da leitura 


A compreeensão da linguagem escrita é explorada nas provas de execução de 
otdens escritas e de correspondência entre textos e figuras. A leitura em voz 
ulta permite avaliar as perturbações de transposições visuofonatórias. Se bem 
due seja raro que um texto lido com perfeição não seja compreendido, em 
vompensação, as perturbações da leitura não implicam, obrigatoriamente, a 
uxistência de maiores distúrbios da compreensão. , 

4 


40 As afasias 


As alexias afásicas caracterizam-se pela produção de paralexias que proce- 
dem das mesmas transformações das palavras que as observadas nas parafasias. 
Elas acompanham a afasia de Wernicke e são associadas a uma agrafia. As 
paralexias fonêmicas e verbais morfológicas com distúrbios paralelos da es- 
crita, reiteradas tentativas de autocorreção e uma boa qualidade da compre- 
ensão podem ser observadas nas afasias de condução. Uma alexia particular, 
dita anterior, pode acompanhar a afasia de Broca. Certas alexias “sem agrafia”, 
ou alexia pura, não são acompanhadas de nenhum outro distúrbio da lingua- 
gem escrita. Um estudo dos diferentes tipos de alexia é apresentado no capí- 
tulo 4. 


e Distúrbios da escrita 


Às agrafias afásicas realizam distorsões da linguagem escrita que podem ser 
sobrepostas às desordens da produção verbal, tanto no plano quantitativo 
(afasias fluentes vs afasias não fluentes) quanto no qualitativo, com a produ- 
ção de paragrafias e, até mesmo, de uma jargonagrafia. A exemplo das alexias, 
também existem as agrafias puras. Um estudo dos diferentes tipos de agrafias 
é apresentado no capítulo 3. 


e Distúrbios do cálculo 


As afasias podem ser acompanhadas por distúrbios do cálculo. Eles são ana- 
lisados no capítulo 6. 


Formas clínicas das afasias 


A multiplicidade das classificações das afasias estimula a manter a dicotomia 
clássica, entre as afasias de Broca e as afasias de Wernicke, como centro de 
gravidade. 


A afasia de Wernicke e as outras afasias, sem uma perturbação 
da realização fonética 


Na maioria das vezes, trata-se de afasia da linguagem fluida. 


DS rantarmend”, Eras a pres sé Aef arrrstaliond , 7, 
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Fig. 2.6. Fragmento de uma carta escrita por um paciente acometido do 
afasia de Wernicke. O paciente exprime seu desespero depois de quo 
brar os óculos bifocais. Jargonagrafia. 
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| A afasia de Wernicke propriamente dita 


issa atasia está ligada a uma lesão da área de Wernicke (consultar supra), e 
é denominada afasia de Wernicke do tipo I na classificação de Roch-Lecours 
c Lhermitte, afasia sensorial na classificação de Wernicke, afasta sensorial 
central (Goldstein), afasia sensorial c afasia acusticomnésica (cujos sinais 
são menos intensos) na classificação de Luria. 


lissa afasia não é acompanhada de hemiplegia e, em geral, associa-se a uma 
hemianopsia lateral homônima. Não existe nenhum distúrbio da realização 
lonética, nem redução da linguagem. Ao contrário, a expressão oral é ca- 
racterizada por logorréia e por inúmeras parafasias. Normalmente a logorréia 
é tanta que é difícil interromper o sujeito, canalizá-lo e, portanto, interrogá- 
lo; cla é sustentada por uma anosognosia do distúrbio. As parafasia re- 
cheiam não só a linguagem espontânea, como também as tentativas de deno- 
minação ou de repetição. Elas são de todos os tipos, podem associar-se a 
uma assintaxia e, quando são muito numerosas, fazem com que a linguagem 
perca o valor informativo, atingindo um verdadeiro jargão. A compreensão 
é muito atingida com elementos mais marcados ou menos marcados de 
surdez verbal. Pode ser difícil, nos pedidos de execução de gestos, dislin- 
guir o que pode ser uma apraxia ou um distúrbio da compreensão (Fig. 
2.6). 


Uma alexia e uma agrafia afásica completam o quadro nas formas inten- 
sas. 


Certas afasias de Wernicke caracterizam-se por uma predominância dos dis- 
túrbios que afetam a linguagem escrita (afasia de Wernicke do tipo III) que 
podemos associar à síndrome alexia-agrafia descrita por Hecaen, que reúne 
um distúrbio do reconhecimento das palavras, mais do que das letras. um 
déficit da compreensão da linguagem escrita, uma perda da estratégia 
perceptiva da leitura que pode, algumas vezes, começar pelo meio ou pelo 
tim das palavras, e uma agrafia. Essa síndrome corresponde a uma lesão 
parietal (giro angular) (Fig. 2.7). 


Profit al det Cabe Aoc | 
— ada E di 


fuenidao de autos de frretão de carcaceiro. 
Wo 2.7. Agrafia (escrita copiada) num sujeito com afasia de Wernicke. 
Certas afasias de Wernicke são acompanhadas de um modo elocutório redu- 


ido que pode surgir de imediato ou caracterizar um processo evolutivo que 
votncida com uma regressão da anosognosia. 
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[ Afasias amnésicas ou anômicas 
e Afasia amnésica 


A afasia amnésica de Pitres caracteriza-se por uma falta da palavra, com 

- definição pelo uso, sem distúrbio da compreensão e sem parafasia. Pode cons 
tituir o modo de apresentação das afasias progressivas e, sobretudo, tumorais, 
como o modo evolutivo de uma afasia de Wernicke,” 


A afasia amnésica surge por lesões em vários lugaresfAs afasias amnésicas 
mais puras são observadas quando há lesões temporais e, particularmente, 
lesões no giro temporal inferior (Goodglass), sendo que as afastas amnésicas 
ligadas a uma lesão do giro angular acrescentam, ao déficit de evocação da 

palavra, um déficit semântico que altera a compreensão do sentido do pala- 
vrafhnesse caso, a afasia anômica é, constantemente, associada a uma alexia 

e 4 uma agrafia, até mesmo a uma síndrome de Gertsmann. No entanto, «1 

falta de palavras pode ser observada como consequência de lesões em vári- 
os outros lugares, como as lesões frontais esquerdas acompanhadas de uma 
afasia transcortical motora, ou ainda lesões do hemisfério direito. 


e Outros aspectos das anomias 


A anomia afásica é uma incapacidade de acesso à seleção lexical e deve ser 
distinguida da anomia ligada a um déficit do tratamento perceptivo ou 
| associativo das informações sensoriais (consultar capítulo 7). O déficit de 
| denominação dos afásicos existe, qualquer que seja a modalidade sensorial 
de apresentação das informações (a visão, O tato, a audição): dizemos que 1 
| anomia afásica independe do canal usado. Entretanto, excepcionalmente, 
podemos observar afasias específicas de uma modalidade sensorial, como 
uma afasia táctil ou uma afasia óptica que são consideradas, preferencialmente, 
| como síndromes de desconexão (consultar capítulo 7) entre o tratamento 
associativo das informações sensoriais e as áreas da linguagem. No mesmo 
campo das desconexões, existe a anomia para as cores. As lesões do corpo 
caloso podem provocar anomias tácteis esquerdas por desconexões intcr 
hemisféricas (consultar capítulo 15). 





| Certas anomias são específicas ou relativamente específicas de uma catcgo 
ria lexical. Com os déficits de categoria verbal tratados anteriormente (p. 31), 

| elas permitem fazer um esboço do vasto problema de organização das catepo 
rias do conhecimento, que é sugerida pela constatação de alteração das cale 
sorias, dissociadas do conhecimentos (Shallice, 1988): as anomias podem) 

estar tanto associadas a um distúrbio da categoria da compreensão verbal, 

| portanto, do saber semântico (ver supra), como podem ser “puras”, isto c, 
ligadas unicamente ao déficit da categoria da seleção lexical. Podemos, «is 
sim, observar anomias para as partes do corpo, para os objetos familiares dv 
uma parte da casa ou consultório, para os itens animados (ou biológicos) 
com preservação dos itens inanimados ou manufaturados ou manipuláveis 
ou, ainda, dissociações inversas. Do mesmo modo, existem dissociações ct 
tre a denominação das figuras dos objetos (nomes), em geral mais prescrvi 
| da, e da denominação de figuras de ações (verbos) mais alterada nos 
agramatismos, sendo que dissociações semelhantes ou inversas podem sv! 
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observadas nas afasias amnésicas ou sensoriais (Kremin, 1990). Também 
existe anomia para os nomes próprios (nomes de pessoas, nomes de pontos 
geográficos) que derivam de lesões, topograficamente variáveis. do hemis- 
férios esquerdo, sendo que as localizações implicadas podem ser, sem cer- 
teza absoluta, a parte anterior do lobo central (área 38) e o tálamo esquerdo 
(Semenza). A implicação de estruturas profundas, como o caráter ainda 
provisório dos limites das categorias, pode ser ilustrada com a observação 
feita por Crosson de um caso de anomia limitada aos termos médicos de- 
pois de uma hemorragia que afetou o pulvinar (Crosson et af., 1997). 


A afasia de condução ou afasia motora aferente (Luria) ou afasia central 
(Goldstein) caracteriza-se por importantes perturbações da linguagem es- 
pontânea e, sobretudo, por repetições, que é encontrada em inúmeras 
parafasias fonêmicas e verbais morfológicas, sendo que não existe desinte- 
gração fonética e a compreensão é normal. À consciência do distúrbio é 
preservada, como provam as tentativas de autocorreção da linguagem, da 
escrita espontânea e ditada, sendo que a escrita copiada é preservada. Essa 
afasia pode ser definida como um déficit isolado da seleção e da ordenação 
de fonemas (2: articulação da linguagem). Na maioria das vezes, ela está 
ligada a um dano na substância branca subcortical do giro supramarginal 
(área 40), lesando o feixe arqueado e provocando, como postulou Wernicke, 
uma dissociação entre o córtex têmporo-parietal e o terceiro giro frontal. 
Também podem resultar numa afasia de condução, as lesões estendidas da 
úrea de Wernicke (podendo evocar uma responsabilidade da compreensão 
pelo outro hemisfério) que interrompem o feixe arqueado na sua origem, 
bem como as lesões das áreas auditivas primárias e secundárias (áreas 41 e 
42), lesões da ínsula e da substância branca subadjacente que interrompem 
o [eixe arqueado mais acima ou mais profundamente. Também foi postula- 
da a existência de duas vias de produção da palavra (Fig. 2.8): uma, passi- 
va, transfere diretamente as entradas auditivas para o tratamento fonológico, 
à Outra executa um tratamento semântico que precede o tratamento 
lonológico. Só o primeiro procedimento é atingido pela afasia de condu- 
ção, o que poderia explicar por que as frases que necessitam de um trata- 
mento semântico ativo sejam mais bem repetidas do que as frases em que a 
úluação da função semântica não é solicitada. Assim, um afásico de condu- 
qdo pode não conseguir repetir a palavra mágico, mas poderá melhorar seu 
desempenho se essa palavra estiver incluída numa frase, ao pedirmos que 
vlc decida se a frase tem sentido ou não. Por exemplo: “O homem que 
uloga um coelho na cartola é um mágico.” Na afasia de condução, também 
pode ser observado um déficit da memória auditiva-verbal de curto prazo, 
vuja codificação é fonológica, ao contrário da memória auditiva-verbal de 
longo prazo, cuja codificação é semântica (consultar capítulo 14). 


e Afasia transcortical sensorial 


| uma afasta definida pelo contraste entre as perturbações da compreensão e 
1 integridade da repetição com tendência ecolálica durante uma afasia, aliás 
semelhante, no plano da linguagem falada, a uma afasia de Wernicke (afasia 
de Wernicke do tipo IN. Essa afasia permite dissociar anatomicamente a área 
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Fig. 2.8. As duas vias de produção da palavra. 

| 1. Via direta ou passiva (lesada na afasia de condução). 2. Via ativa 
(lesada na afasia transcortical motora) (segundo McCarthy e Warrington. 

Brain. 1984;107;/463-485). 


de Wernicke, concebida como uma área de decodificação ftonêmica de uma 
zona de integração semântica, cuja alteração obstrui a compreensão, prescr 
vando uma repetição que passa a ser psitacismo (Fig. 2.9). 





A afasia transcortical sensorial está tipicamente ligada às lesões têmporo 
parietais posteriores à area de Wernicke, na zona limítrofe e, particularmen 
te, no nível das áreas 37 (área de transmissão têmporo-occipital) e 39 (grro 
angular), sendo que as lesões podem estender-se ao lobo occipital, particu 
larmente no nível das áreas visuais associativas 18 e 19. 


A afasia transcortical sensorial, excepcionalmente, pode ser acompanhada 
de uma preservação (relativa) da denominação (Fig. 2.1 0),/ 





Afasias com linguagem reduzida 


O Afasia de Broca 


As lesões anteriores afetam não só a parte triangular e a parte opercula! 
do terceiro giro frontal, como também as regiões corticais vizinhas c, 
| | 


sobretudo, a fnsula, estendendo-se em profundidade na direção da sulys 
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Arns auditivas Surdez cortical, 
(hllntorals) agnosia auditiva 
Olreulto 1 Surdez verbal pura E Tea! 
Amu do Wemicke Afasia de Wernicke CA 
e 
Eliculto 2 Afasia transcortical 
sensorial com 
integridade da 
denominação 
Ama do Integração Afasia transcortical Afasia de Wernicke 
aumâniica ou sensorial do tipo II (48) 
úlitultos 2 6 3 
—— — 
Elreullo 4 Afasia de condução E 
[a me 
Ama do Broca Afasia de Broca Afasia motora 
eferente de Luria 
Ulmulto 5 Afemia (Déjerine) Anartria pura 


(Pierre Marie) 


Pig. 2.9. Representações das áreas corticais da linguagem falada e de suas 
vnnoxÕes conhecidas ou computadas em função dos sinais de certas 
atusias (segundo os esquemas de Kussmaul e de Heilman et aí. Brain. 
1076,99:415-426). 

Foróm, esses esquemas ocultam o papel “iniciador” do lobo frontal e o 
papol dos núcleos cinzentos, particularmente do tálamo, na ativação das 
Inrofas lingúísticas e de acesso ao léxico (consultar também Fig. 2.5a). 


lúncia branca das cápsulas externa e interna e na direção dos núcleos 
vinzentos centrais (quadrilátero de Pierre Marie, consultar Fig. 2.4). Ela 
está, habitualmente, associada a uma hemiplegia direita, total ou com pre- 
valência braqui-facial, às vezes, a uma hemianestesia e a uma hemianop- 
sta lateral homônima. Os outros distúrbios neurológicos mais comumentes 
pssociados são a apraxia ideomotora da mão esquerda e, é claro, a apraxia 
bucofacial. Denominada de afasia de expressão por Déjerine, afasia motora 


— MM 
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—— Zona limítrofe 





N 
—— Zona 
perissilviana 


Fig. 2.10. Divisão esquemática das afasias que alteram (zona perissilviana) 
| e que preservam a repetição (zona limítrofe), e limite vertical que separa 
| as afasias de linguagem reduzida das afasias fluidas (segundo F. Benson, 
| The Neurology of Thinking. Oxford University Press, 1994). 
| Podemos distinguir duas grandes zonas implicadas na linguagem. Uma 
delas, “perissilviana”, contém as áreas clássicas de Broca e de Wernicke, 
O giro supramarginal e os feixes de associação. Essa zona está implicada 
na decodificação e na codificação fonêmica, bem como na realização 
fonética. Lesões nessa área produzem afasias de semiologia variada, 
mas que têm em comum a característica de alterar a repetição. A outra 
| zona, que margeia em coroa a precedente, implica o córtex pré-fronial 
| para a frente, o cruzamento têmporo-parieto-occipital (portanto, o giro 
| angular) para trás. Suas lesões resultam em afasias trancorticais que, 
na frente, alteram a iniciação articulatória (afasia transcortical motora ou 

| dinâmica) e, atrás, os tratamentos semânticos (afasia transcortical sen 
sorial), mas que poupam a repetição. Uma fronteira representada pela 
| fissura de Rolando separa as localizações das afasias “não fluentes” ou 
| anteriores (de linguagem reduzida) das afasias “fluentes” ou posteriores. 





| eferente por Luria, afasia de realização fonemática por Hecaen, essa ali 
| sia caracteriza-se por uma redução da linguagem com dificuldade de arti 
| culação das palavras, uma certa facilitação pelo esboço oral e por distú: 

| bios da escrita, sendo que a compreensão é prejudicada de uma maneiri 
mais discreta do que na afasia de Wernicke. 
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À redução da linguagem é sempre manifesta, mas de intensidade variável. Em 
alguns casos, os doentes falam pouco e precisam ser incitados repetidamente 
para emitir algumas palavras. Às vezes, a redução da linguagem é tanta que o 
doente só emite estereotipias. Pode acontecer de uma emissão verbal laboriosa 
ser entrecortada de frases, de palavras pronunciadas de maneira fluida (fórmula 
de polidez, palavrões etc.) ilustrando o princípio da dissociação automático-volun- 
tária da linguagem. Os distúrbios de expressão oral são a síndrome de desintegra- 
ção fonética. muitas vezes, acompanhada de uma apraxia bucofacial. Eles po- 
dem associar-se a uma aprosodia. A produção do canto é, quase sempre, empregada 
com moderação: melodias podem ser cantaroladas ou murmuradas e o canto, ou 
simplesmente a produção oral numa linha melódica, mesmo sóbria, pode favore- 
cer a expressão verbal. Os monossílabos são mais bem pronunciados do que os 
dissílabos e os logatomos são mais bem criados do que as palavras de mesmo 
tamanho, talvez em razão da ambiguidade introduzida por sua carga significa- 
tiva. 


A evolução pode surgir na expressão oral e, também, na escrita, em direção a 
um agramatismo que, em certos casos, domina o quadro clínico (afasia agra- 
mática): o contraste entre a eficácia da seleção das palavras do léxico e a 
incapacidade de combiná-las, por causa da utilização reduzida de palavras 
gramaticais, pode ser ilustrada pela prova dos antônimos descrita por Hecaen, 
na qual os antônimos do tipo lexical (grande, pequeno) são mais bem preser- 
vados do que os antônimos morfológicos (legal, ilegal), sendo que a mesma 
dissociação, aliás, é observada nas afasias de condução. 


O estudo da denominação revela, além da dificuldade de realização fonética, 
um defeito de evocação das palavras mais corrigidas, ou menos corrigidas, 
por um esboço oral. Os distúrbios da compreensão são, habitualmente, mo- 
derados. Em todo o caso, a compreensão tem uma qualidade melhor do que a 
produção oral. A dificuldade não é tão relacionada aos sintagmas nominais e 
verbais (O cachorro grande late) quanto aos vínculos significantes que de- 
pendem de palavras gramaticais (Depois que acordou e antes de sair, Pedro 
tomou o café da manhã). 


À escrita pode mostrar transformações paragráficas, uma disortografia e um 
apramatismo (consultar capítulo 3). A compreensão da linguagem escrita é 
medíocre, há dificuldade de compreensão de frases complexas e, às vezes, de 
palavras. Além da desintegração fonética exteriorizada na leitura em voz alta, 
podem ser observadas uma alexia, conhecida por anterior, uma alexia 
lonológica e uma dislexia profunda (consultar capítulo 4). 


(Os sujeitos têm consciência do próprio distúrbio, o que explica a fregiência 
(le reações chamadas de catástrofe e de depressão (consultar capítulo 17). 


À nnartria pura de Pierre Marie 


A anartria pura de Pierre Marie provoca um mutismo ou uma síndrome de 
desintegração fonética, sendo que, quase sempre, elas são sucessivas e, além 
disso, caracterizadas pela preservação da compreensão e da expressão escri- 
ln, O que permite uma comunicação com os pacientes. Uma apraxia bucofacial 
está sempre associada. As localizações das lesões já foram abordadas (ver 
supra), Certas desintegrações fonéticas isoladas, ou relativamente isoladas, 
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podem representar uma forma evolutiva de uma afasia de Broca. Sobre esse 
aspecto, é preciso lembrar que as lesões limitadas à area de Broca causam, 
quase sempre, um mutismo, rapidamente seguido de uma desintegração lo 
nética, sem outro distúrbio significativo da linguagem. 


O Afasia total de Déjerine ou grande afasia de Broca, 


| 


Essa afasia se caracteriza por uma suspensão da linguagem, por uma compreen 
são nula, por uma impossibilidade de ler e escrever. Em geral, corresponde tis 
grandes lesões do hemisfério esquerdo pré e retrosilvianas e, portanto, 
acompanhada de uma hemiplegia sensitivo-motora. Excepcionalmente, pode 
estar ligada a lesões não contíguas das áreas de Broca e de Wernicke: nesse 
caso, ela não é acompanhada de hemiplegia e, quase sempre, mas não sem 
pre, está ligada a uma embolia cerebralN. 


Às outras afasias 


O A afasia transcortical motora 


A afasia transcortical motora (ou afasia frontal dinâmica, segundo Luria) 
caracteriza-se pelo contraste entre uma redução intensa da linguagem es 

pontânea (que pode chegar num mutismo) e a preservação da capacidade 
de repetição, que pode ser até ecolálica. A compreensão auditiva-verbal « 
normal ou bastante preservada, bem como a leitura em voz alta e a compre 

ensão da linguagem escrita. À denominação mostra uma falta da palavra dv 
intensidade variada, espontaneamente melhorada pelo esboço oral. lisa 
afasia, caracterizada por um déficit da iniciação elocutiva, está ligada 
lesões situadas à frente ou acima da área da Broca, que pode estar parcial 

mente envolvida: também pode se tratar de lesões da área motora suple 

mentar na face interna do hemisfério esquerdo, em particular por ocasido 
de um infarto da artéria cerebral anterior: o mutismo, total inicialmente 

melhora secundariamente ou coexiste com uma restauração da repetição 
Uma agrafia não apráxica está, em geral, associada. Enfim, parece que 1 

lesões da substância branca do lobo frontal, situadas acima e fora do coma 
frontal, também causam uma afasia transcortical motora, cujo denota 

dor comum poderia ser representado por um dano da própria área motom 
suplementar e da área de Broca. A área motora suplementar é, efetivanin 

te, a estrutura mais alta de um todo funcional (Fig. 2.11) responsável puln 
iniciação elocutiva e que, além disso, comporta, de cima a baixo, o giro du 
cíngulo, o núcleo reticular do tálamo e a substância branca periaqueductnl 

as lesões de qualquer dessas estruturas provocam um mutismo, sendo que n 
seu estímulo provoca uma vocalização. Esse sistema está ligado pelo pri 
do cíngulo a inúmeras estruturas límbicas, cujas influências se reúncim Im 
nivel da área motora suplementar, ela própria conectada à area de Brocn À 
afasia transcortical motora também é sinal de supressão das inllucme tis 
límbicas, nas áreas cerebrais responsáveis pela expressão da linguapem 


O Afasia transcortical mista 


A afasia transcortical mista (com suspensão da linguagem e incapactl ul 
da compreensão) apresenta o quadro de uma afasia global com presci vinil 
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 Bubatância 
princa Área motora suplementar (4) 
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Outras estruturas 
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Pig. 2.11. O sistema de controle da iniciação elocutiva (1, 2, 3, 4) e a locali- 
zação da lesão responsável pela afasia transcortica! motora (4, 6). 


da repetição. Também denominada de síndrome de isolmento da área da lin- 
guagem, ela está ligada a grandes lesões da coroa perissilviana (consultar 
Fig. 2.10) e pôde ser observada nas intoxicações pelo óxido de carbono, nos 
infartos juncionais depois de oclusão carotídea e nos grandes infartos fronto- 
parietais internos do território da artéria cerebral anterior. Se a capacidade de 
repetição persistir depois de uma lesão simultânea do feixe arqueado, é pos- 
sível que reflita uma atividade do hemisfério direito. 


[| Afasias subcorticais 


As afasias subcorticais podem estar ligadas aos seguintes danos: 

— da substância branca periventricular e subcortical, 

— do tálamo, 

— da região cápsulo-estriada. 

e Afasias por lesão da substância branca periventricular e subcortical 
As lesões periventriculares resultam num quadro de afasia transcortical mo- 
tora, mais pura ou menos pura (consultar supra). Uma lesão no istmo tempo- 
ral pode causar um distúrbio de compreensão ou até apresentar um quadro 


semelhante à afasia transcortical sensorial: uma lesão do istmo frontal, sob o 
opérculo frontal, pode acarretar um quadro de afasia de condução. 


e Afasias talâmicas e cápsulo-estriadas 


Às vezes parecidas com as afasias transcorticais por causa da preservação da 
repetição, elas oferecem uma semiologia variada e deve-se suspeitar da sua 
existência quando: 


- uma afasia semelhante a uma afasia de Wernicke é acompanhada de uma 
hemiplegia direita, 
- existe uma diminuição da intensidade vocal (hipofonia), 
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| — distúrbios ártricos ou uma redução da fluência verbal associam-se a para 
fasias verbais, 
| — existem parafasias “extravagantes”, perseverações e incoerência do discui 
so (espigas de milho > hames de juntura fixa em genuflexão; garfo > « 
uma coisa que assume ares de “milhões”. Pergunta: “Em que se parecem o 
are a água?” Resposta: “...um dos meios para se fazer uma arma cortam 
| te”), 





| A metade dos casos de afasia subcortical forma o quadro de “afasias disst 
dentes” de Puel e seus colaboradores, associando uma hipofonia, uma re 
dução do volume verbal, parafasias verbais, em geral estranhas e até extra- 
| vagantes, perseverações que chegam a palavras incoerentes e uma com- 
preensão da linguagem oral totalmente ou bastante preservada. Essas afasias 
correspondem, na maioria das vezes, a afasias talâmicas, quer se trate dc 
hemorragias ou de infartos concernentes ao território tubero-talâmico (ou 
polar anterior) ou, mais excepcionalmente, concernentes ao território pa- 
ramediano. Há uma associação de um déficit importante da memória verbal. 
Os distúrbios da linguagem ligados a um infarto do território da artéria 
corióidea anterior esquerda também apresentam o quadro de uma afasia 
talâmica. As afasias estriado-caudadas por hemorragia ou infarto das arté- 
rias lentifo-estriadas resultam em afasias que se aproximam das afasias clás- 
sicas de Broca ou de Wernicke, em afasias globais ou transcorticais mistas 
em caso de lesões extensas, em dissidentes com ou sem distúrbios ártricos. 
Produções verbais prolixas, extravagantes, ricas em perseverações e em 
escorregões semânticos que fazem perder “o fio do discurso” que passa a 
ser incoerente, contaminando, também, a expressão gráfica, podem const- 
tuir o elemento essencial de certas afasias lentiformes-caudadas ou limita- 
das ao núcleo caudado. Elas podem ser enriquecidas de “sinais frontais” 
(comportamento de preensão, perseverações nas séries gestuais). Lesões 
estritamente putaminais podem resultar em perturbações do modo de articu- 
lar as palavras com pseudo-gagueira e palilalia, isoladas ou associadas à 
uma redução da fluência e uma falta da palavra. 





Estudos isotópicos do débito sanguíneo ou do consumo de oxigênio consc- 
guiram objetivar, por ocasião de afasias subcorticais, um déficit fun-cional 
mais ou menos extenso do córtex e as experiências de estimulação contir- 
mam a hipótese de um papel específico dos núcleos cinzentos centrais na 
implementação das capacidades da linguagem: esse papel seria exercido 
| por uma multidão de circuitos córtico-estriado-pálido-talâmicos, cujas le- 
| sões causariam distúrbios, segundo Cambier, na dinâmica da atenção e da 
intenção na comunicação, na escolha lexical e na coerência semântica, na 
execução da palavra, nos seus aspectos vocais e articulatórios. Assim. 
segundo Crosson, a programação motora e a formulação lexical depende- 
riam das áreas têmporo-parietais que exerceriam, além do mais, um pré- 
controle nas áreas anteriores, em razão das influências facilitadoras ou 
inibidoras dos núcleos cinzentos centrais e do tálamo. 
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la dos canhotos e dos ambidestros 


No canhoto e no ambidestro existe, mais fregientemente e de modo mais 
acentuado do que no destro, uma dominância “partilhada” na linguagem. 
Acontece que uma afasia pode sobrevir tanto depois de uma lesão direita, 
quanto de uma lesão esquerda: são afastas em geral moderadas e regressivas, 
vom perturbações da compreensão, na maioria das vezes não muito intensas. 


Alaslas cruzadas 


Com csse termo, designamos as afasias causadas por lesão do hemisfério 
direito no destro, com a condição de que não haja nenhum canhotismo fami- 
luis que a integridade do hemisfério esquerdo possa ser solidamente docu- 
mentada. A frequência desse tipo de afasia é de 1%. O quadro considerado 
mais habitual é o de uma afasia de expressão com redução do volume verbal, 
usturcotipias, parafasias, sobretudo fonêmicas, agramatismos, com expres- 
sho escrita agramática ou jargonagráfica, sendo que a compreensão é poupa- 
da ou modestamente atingida. Os distúrbios associados podem misturar os 
Sinais de um dano do hemisfério maior (com certos elementos de uma síndrome 
de Gertsmann) com o do hemisfério menor (sobretudo com perturbações visuo- 
vspaciais). As lesões subcorticais são consideradas frequentes. Entretanto, 
pasu cjuadro está muito longe de ser constante: de fato, observamos afasias de 
Eroca c afasias de Wernicke com os mesmos sérios distúrbios de compreen- 
so observados nos seus homólogos hemisféricos esquerdos, afasias de con- 
dução, surdez verbal e até afasias globais. Do mesmo modo, a reputação de 
benignidade evolutiva das afasias cruzadas está longe de ser constante. 


A semiologia das afasias pode ou não corresponder com as localizações das 
Ilusões: uma lesão anterior pode resultar numa afasia não fiuente, até mesmo 
numa de “Broca”, e também pode resultar numa afasia fluente com parafasias. 
Tiis atipicidades acontecem em torno de um terço dos casos. 


|ssas constatações sugerem que as dominâncias hemisférica direita para a 
linguagem e hemisférica direita para a mão possam ser dissociadas; tam- 
bém sugerem que a lateralidade direita da linguagem pode ser mais ou me- 
tos completa, o que pode explicar o caráter mais ou menos benigno da 
alusta cruzada. Se a assimetria das informações anatômicas e, em particular 
Im maior desenvolvimento do plano temporal esquerdo (que pode ser evi- 
denciado desde a 31º semana de gestação) tenha sido invocado como fun- 
Wamento da dominância hemisférica esquerda, nada prova que uma as- 
simetria inversa exista, no caso de afasia cruzada. E, além do mais, uma 
assimetria anatômica comparável à de um “destro” pode ser observada. 


fnsla dos surdos-mudos ou afasia da linguagem dos sinais 


As lesões do hemisfério esquerdo do surdo-mudo podem acarretar distúr- 
nos da linguagem oral, se ela foi adquirida e, paralelamente, da linguagem 
dos sinais, do mesmo modo que a compreensão da linguagem dos sinais 
poe ser alterada junto com a compreensão da linguagem que é lida nos 
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lábios. A especialização do hemistério esquerdo para a linguagem aparece, 
| então, como independente dos canais sensoriais que permitiram sua elabo 
| ração. é 





1 D Afasia dos poliglotas 


| 

| As afasias dos sujeitos que falam duas ou várias línguas caracterizam-se, em 
| geral, por um vigor da língua materna, mas não é uma constatação invariável: 
a língua usual do sujeito no momento da instalação da afasia, pode ser recu 
perada mais rapidamente. À leitura e a escrita (componentes visuais da lin 
guagem) podem explicar a recuperação mais rápida de uma linguagem aprend: 
da secundariamente, em relação a um dialeto ou a um patoá veiculados apc 
nas oralmente. Porém, a importância afetiva da língua deve ser levada em 
conta: pudemos observar um restabelecimento proritário da língua hebraica 
em sujeitos emigrados de Israel, cuja língua matema era o alemão, o russo ou 
o inglês. 














D Hemisfério direito e linguagem 








Um certo número de argumentos advogam pela “contribuição” do hemislé 
ro direito na atividade da linguagem: preservação de uma linguagem auto 
mática, apesar de intensas lesões no hemisfério esquerdo, agravamento de 
uma afasia ligada a uma lesão hemistférica esquerda por ocasião do apareci 
mento de uma nova lesão do hemisfério direito, agravamento de uma afasia 
por lesão esquerda num teste de Wada (injeção na carótida de amital sódico) 
efetuado do lado direito, sendo que algumas raras observações de melhora da 
| capacidade de linguagem escrita e oral, nos sujeitos cérebro-lesados esquer 
dos depois de lobotomia e até de uma hemisferectomia, sugerem uma inibi- 
| ção da capacidade de linguagem do hemisfério direito pelo hemisfério es- 
| 








querdo lesado. Enfim, os estudos feitos com sujeitos comissurotomisados 

| mostram que o hemisfério direito é capaz de compreender o sentido das pala: 
vras, sejam elas apresentadas escritas ou oralmente, o que indica, então, uma 
competência desse hemisfério no tratamento léxico-semântico. E preciso acres- 
centar o papel do hemisfério direito na prosódia emocional (consultar capítu- 
lo 17): 


D A afasia da criança 


A afasia da criança sobrevém depois que ela adquiriu certas capacidades de 
linguagem e é consecutiva a uma lesão que, na maioria dos casos, atinge 0 
hemisfério esquerdo: ela é oposta à disfasia do desenvolvimento que altera a 
própria elaboração da linguagem e que surge na ausência de um substrato de 
lesão. 





A afasia da criança foi, inicialmente, considerada como uma afasia de ex- 
pressão, com redução da linguagem, melhorada pelas solicitações e pelo es- 
boço oral, simplificação da sintaxe, desintegração fonética, distúrbios da 
compreensão relativamente discretos. A linguagem escrita fica seriamente 
perturbada, com alexia global literal e verbal, sendo que a produção gráfica 
pode ser impossível ou marcada de disortografias. A evolução é geralmen- 
te favorável no plano lingúístico mas, em seguida, aparece uma insuficiên 
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cin do rendimento escolar ligada a grandes dificuldades de aquisição de 
conhecimentos. De fato, esse quadro relativamente estereotipado foi ques- 
tionado e pode corresponder a afasias selecionadas na presença de uma 
hemiplegia, na maioria correspondentes a lesões anteriores. Quer dizer que 
vertas afasias da criança são fluidas (pelo menos no início da evolução) que 
“ins podem, a exemplo do adulto, se manifestar por parafasias verbais ou 
lonêmicas, por perseverações e estereotipias, por sérios distúrbios da com- 
preensão. Os quadros de afasia fluida podem corresponder a lesões da par- 
te posterior do hemisfério dominante. Os casos de um prognóstico melhor 
vorrespondem às lesões traumáticas. Em algumas séries, um prognóstico 
mus favorável está vinculado às afasias que ocorrem mais precocemente 
(especialmente antes de 8 anos), o que não foi unanimemente constatado. 
[im torno dos 10 anos, as afasias da criança já têm as mesmas característi- 
vus clas dos adultos, 


A síndrome de Landau-Kleffner ou síndrome de afasia adquirida com epi- 
lepsia ocorre entre 18 meses e 13 anos. A afasia associa distúrbios de expres- 
sho verbal (que é reduzida e afetada por distorsões fonéticas e parafasias 
lonêmicas) e distúrbios de compreensão oral, às vezes associados a uma 
ngnosta auditiva (que afeta as vozes, os ruídos familiares e pode levar a que 
su encare a criança como surda). À esses distúrbios são acrescentadas crises 
vpilépticas parciais ou generalizadas e distúrbios do comportamento (instabi- 
lado, distúrbios de caráter, enurese, perturbações do sono). O eletroence- 
Inlograma mostra pontas-ondas bilaterais predominantes no temporal e au- 
mentadas pelo sono lento, no qual o aspecto observado pode ser indissociável 
inquele da síndrome de pontas-ondas contínuas do sono, durante o qual pon- 
lis-ondas difusas ocupam a maior parte do sono lento. Não foi individualiza- 
do nenhum substrato de lesão pelas neuroimagens, mas foram observados 
vuSOS secundários ou associados a patologias diversas (arterite cerebral, neu- 
Iocisticercose, cisto aracnoidiano do vale silviano esquerdo). Quanto mais 
tUrdo aparecem os distúrbios, melhor é o prognóstico da afasia, sendo que os 
vnsos de prognóstico pior são os de menos de 6 anos. A corticoterapia parece 
ser O tratamento mais ativo. Os casos rebeldes podem ser melhorados com a 
Intinoglobulina e até com a ablação transpial do córtex relacionado à ativi- 
nde cpiléptica. 


logla e prognóstico 


Às causas mais frequentes de afasia são os acidentes vasculares cerebrais, os 
[rmumatismos cranioencefálicos e os tumores intracranianos. As afasias po- 
em fazer parte da semiologia das demências, do mesmo jeito que as atrofias 
dos “lobos” acarretam afasias “progressivas”. As afasias breves podem re- 
atltur de acidentes isquêmicos transitórios e de enxaquecas acompanhadas 
vriscs epilépticas focais. Porém, uma afasia prolongada não exclui uma 
etiologia epiléptica (estado de mal em vias de melhora sob tratamento espe- 
vífico), 
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O prognóstico da afasia depende da etiologia (na medida em que ela remcet; 
a causas estabilizadas, como as sequelas de uma contusão traumática do lobo 
temporal esquerdo, ou evolutivas, como um tumor intracraniano). As afasias 
dos canhotos e dos ambidestros, em geral, são menos intensas e têm uni 
tendência maior para regredir do que as afasias dos destros. No caso dos 
ictos, o prognóstico depende exclusivamente da gravidade inicial da alasia e 
de suas modalidades evolutivas nas quatro primeiras semanas que se seguem) 
ao Icto. 


Além da regressão das lesões iniciais, a melhora das afasias pode ser explicada 
pela transferência funcional para outras estruturas do hemisfério esquerdo, 
especialmente em volta da lesão, e para uma contribuição do hemisfério di 
reito (ver supra p. 52). É interessante constatar que as imagens dinâmicas 
puderam mostrar, na fase aguda do icto, uma depressão metabólica das zonas 
lesadas do hemisfério esquerdo e, também, uma depressão por diásquise das 
zonas não lesadas do hemisfério esquerdo e do hemisfério direito: a melhor 
está associada com a regressão da depressão metabólica das zonas não les 
das, particularmente do hemisfério direito (Cappa et al., 1997). Todavia, as 
melhores evoluções estão associadas à reativação metabólica em volta das 
lesões, especialmente no nível do giro temporal superior esquerdo, o que 
mostra que o dano parcial das zonas da linguagem é o melhor fator para uni 
bom prognóstico (Heiss et al, 1977, Karbe et al, 1998). 


Os tratamentos medicamentosos das afasias têm uma visão essencialmente 
ctiológica: por exemplo, é isso o que acontece com as afasias epilépticas ou 
com as afasias ligadas a um tumor maligno. Quanto à farmacoterapia ba 
seada no substrato bioquímico dos inúmeros circuitos neuronais que susten 
tam a linguagem, ela ainda é balbuciante: o piracetam revelou-se um adju 
vante do tratamento de fonoaudiologia; a bromocriptina melhorou as atasias 
de linguagem reduzida, sendo que os distúrbios de denominação e de compre 
ensão melhoraram com substâncias colinérgicas como os anticolinesterásicos 
(Albert, 1998). 


A descrição semiológica das afasias permite imaginar o sofrimento psicolo 

gico acarretado, na ausência da anosognosia, pela impossibilidade fonética, 
fonêmica ou semântica de se comunicar. A evolução será ainda melhor se 0 
sujeito tiver distúrbios moderados de compreensão e se conseguir dominar 
uma tendência depressiva, reações de catástrofe, manifestações caracterísli 

cas secundárias à tristeza, para participar ativamente da própria reeducação. 
Mesmo que os métodos de cuidados sejam diversos, a evolução é melho! 
quando o paciente conta com sessões reeducativas e, hoje em dia, a reabilit; 

ção dos afásicos é uma das missões do tonoaudiológo. Certamente existem 
casos em que a situação reeducativa permanece bloqueada: é isso O que acon 

tece nas afasias globais com suspensão da linguagem e compreensão nula, v 
é preciso esperar os primeiros balbucios e o acesso à realização de algumas 
ordens simples; é isso também o que acontece nas afasias de Wernicke com 
um jargão logorréico, uma compreensão intensamente atingida e um 
anosognosia, c deve-se aguardar a primeira tomada de consciência dos distti 

bios, a regressão moderada dos distúrbios de compreensão, antes de se per 

sar em limitar a logorréia ao “canalizar” a expressão verbal do doente. 
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À reeducação da linguagem dispõe de vários métodos, sendo que nenhum 
deles exclui o outro: 


- Os métodos de estimulação ativam os processos de atenção e visam o sur- 
gimento dos processos de linguagem que se calcula inativos, em virtude da 
nlusia. 

- O método dito semiológico de Ducarne de Ribaucourt também é funda- 
mentado na etimulação, associando técnicas de aprendizagem planificadas, 
praças a um estudo minucioso das perturbações da linguagem. A utilização 
de um material audiovisual e do computador permite ao doente avaliar suas 
proprias produções. Deve-se recorrer a procedimentos paliativos no caso de 
Wma previsão de fracasso da reaprendizagem: auxiliares da fala permitem, 
msim, que os anártricos transformem sua linguagem digitada no teclado em 
“palavras pronunciadas pelo computador. 

A ieaprendizagem pode usar estratégias de reorganização. 


= Os métodos comportamentais. De inspiração behaviorista, esses métodos 
jo bascados na busca de estímulos aptos a permitir a aprendizagem, susci- 
tando respostas controladas que poderão ser objetos de reforço e organizan- 
ly exercícios de complexidade crescente. O condicionamento operante pro- 
! usto por Holland (Scron et al., 1978), com ou sem suporte da informática, 
tz q inventário da linguagem residual e das principais dificuldades do pa- 
jento, escolhido entre os temas que usam a linguagem e de acordo com os 
inferesses do paciente, define um programa graduado, reforça sistematica- 
mento às respostas corretas com encorajamentos do terapeuta. A VLC. 
(E ompiuterized Visual Communication, Weinrich, 1991) permite que os sujei- 
E vom alasia séria aprendam a se comunicar, com a ajuda de figuras e ícones 
representam palavras e que são, em seguida, usados na comunicação, 
mus nO computador, com a ajuda de frases simples c agramáticas, o que 
ibilita, ao menos, tirar o paciente do isolamento relacional. As terapias 
húlicas, fundamentadas na constatação empírica da facilitação que o can- 
UxvrCe na expressão oral de afásicos reduzidos, foram desenvolvidas nos 
dos Unidos com o nome de Melodic Intonation Therapy. Na língua fran- 
| em 1997, um outro método foi desenvolvido por Van Eeckhout e seus 
Inhoradores, com o nome de “terapia melódica e ritmada”. Esse método é 
iulimentado no ritmo (acentuação de cada unidade significante de uma 
como “Estou contente por sair amanhã”), a escansão é com gestos, a 
lula é feita de duas notas cujo intervalo é de uma quarta e o esquema 
fmmal representa a partição musical. As duas notas, uma aguda, outra grave e 
vilrespondem a cada sílaba, são representadas por um traço vertical nas 
linhas, à superior para a nota aguda, a inferior para a nota grave. É 
nte notar que numa situação melódica com o afásico, a tomografia 
emissão de pósitrons (TEP) mostra, fora das zonas lesionais de 
| muctubolismo, uma ativação parieto-têmporo-frontal limitada ao hemis- 
te esquerdo. 

(e metidos cognitivos fundamentam sua abordagem, não nos sintomas, 
nos modelos cognitivos capazes de explicá-los: depois da validação do 
lulu, bosta escolher o método que, em geral, é uma tentativa de reorga- 
do du função, de facilitação da função e, às vezes, de restabelecimento 
tunição no seu estado anterior ou, então, o recurso a uma estratégia palia- 
Lucia já agia assim (1963, 1970) e, para ele, as organizações funcio- 
h) dependentes podiam gerar uma competência neuropsicológica uni- 
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tária. Então, o objetivo da reeducação é tentar reorganizar a função buscan 

do, para cada um dos distúrbios apresentados pelo doente, ajudá-lo a pui 
em ação uma outra organização funcional, que não a habitual, para melho 

rar ou restaurar uma competência deficitária: a visualização de diagramis 
articulatórios podem melhorar os distúrbios da realização fonética. Entre 
os modelos desenvolvidos para explicar os distúrbios da linguagem e sui 
dissociação, na presença de uma alexia sem agrafia, em que persistia um 
decifração das letras ao seguir o contorno com o dedo, foi proposto, no 
plano reeducativo, que não se contentasse em substituir a aferição visual 
pela aferição gestual, e sim, que se utilizasse o gesto como conexão entre :i 
percepção visual e a verbalização (Beauvois e Derouesné, 1982). 


— Os métodos “socioterápicos” privilegiam o funcionamento da linguaget 
do paciente na vida cotidiana, profissional e familiar, o que exige uma adap 
tação da reeducação ao ambiente do paciente. À reeducação em grupos pode 
favorecer essa abordagem reeducativa se a composição dos grupos permilir 
aliar contextos sócio-culturais parecidos e distúrbios da linguagem bem pró 
ximos na qualidade e na intensidade. Isso porque, para o afásico, muitas 
vezes, o problema é translerir os progressos realizados com o terapeuta pari 
o cenário da vida familiar e social. 





Em todo o caso, não foi provada a superioridade de nenhum dos métodos 
Pondo de lado os distúrbios dissociados com déficit eletivo, os terapcu 

tas tendem a usar várias abordagens metodológicas, sem negligenciar 1 
abordagem pragmática voltada para os intercâmbios da vida cotidiana. 
recorrendo a todos os modos. verbais ou não, de comunicação. O prop 

nóstico não depende tanto do tipo da técnica reeducativa quanto da di 

mensão estimulante do clima reeducativo, fundamentado na análise pre 

cisa dos distúrbios da linguagem tanto quanto no encorajamento c no 
apoio que a relação terapêutica instaura. Porém, o terapeuta conti-nuari 
muito despreparado em presença de um doente anosognósico ou de uni 
doente que apresente distúrbios intensos da compreensão ou, ainda, cm 
presença de uma afasia global. Nesse caso, o terapeuta deve consider 
que os conhecimentos técnicos sobre a afasia devem contribuir, não para 
afastar, € sim, ao contrário, para melhor se aproximar do drama que rc 

presenta a devastação afásica da linguagem. Esse drama pode estar limitado 
aos parentes, no caso de anosognosia ou de indiferença do doente. Mui 

tas vezes, esse drama é vivido de uma forma patética pelo doente, comu 
relatam os depoimentos de afásicos: “Eu tinha a impressão de ter sido 
enterrada viva”, dizia uma paciente... “Decadência, decadência”, respon 

dia Valéry Larbaud, ao ser interrogado sobre seu estado de saúde... Essus 
depoimentos mostram que tratar também significa acompanhar. O exam 
(e o tratamento) de uma depressão (consultar p. 255) e uma assistência 
psicoterápica podem ter seu peso na recuperação terapêutica. Conhecv 

mos a dificuldade em interromper a reeducação quando o paciente ten) 
apenas uma melhora parcial que permanece estagnada e quando, no climi 
reeducativo, as trocas são muito trabalhosas ou muito rudimentares con 
a vida cotidiana. E preciso citar, também, o interesse e o apoto trazido 
pela vida participativa. 
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DISTURBIOS DA 
ESCRITA: AGRAFIAS 
E HIPERGRAFIAS 


A escrita permite representar aquilo que um indivíduo quer dizer, por meio 
de sinais convencionais que se inscrevem, na maioria das vezes, nos dois 
planos do espaço, à maneira de um desenho. Eles podem ser ideogramas 
quando “traduzem as idéias por sinais suscetíveis de sugerir objetos” (Littré): 
é o que acontece na língua chinesa. Os sinais permitem transcrever sons 
verbais, graças ao agrupamento de letras cuja forma e correspondência fônica 
constituem o alfabeto de uma língua. Consta que o alfabeto foi inventado 
pelos fenícios. Então, cada som (ou fonema) pode ser expresso por uma 
letra (ou grafema). Muitas línguas comportam irregularidades ortográficas, 
pois um fonema pode corresponder a vários grafemas (por exemplo, o fonema 
“s” pode ser representado por c, g, s, Ss e x) ou um grafema pode corresponder 
a vários fonemas. Essas pluralidades da conversão grafemo-fonêmica não 
são opcionais, mas exercidas como imposição, cujas regras definem a “ma- 
neira de escrever corretamente”, em outras palavras, a ortografia das lín- 
guas. À língua japonesa possui dois sistemas de escrita: um sistema ideográ- 
fico (chamado kanji) usado para substantivos, adjetivos, verbos e advérbios, 
e um sistema alfabético (chamado kana) usado, principalmente, para escrever 
as onomatopéias e as palavras de origem estrangeira. 


A escrita é realizada mais facilmente pela mão dita dominante, ou seja a 
mais hábil. Porém, trata-se de uma aptidão que pode ser exercida, desajei- 
tadamente, por qualquer segmento do corpo. Os alógrafos são as diferentes 
maneiras de escrever as letras (maiúscula, minúscula, de fôrma, gótica, 
cursiva etc.). Durante a infância, cada indivíduo adquire particularidades 
na maneira de escrever. Essas particularidades estabilizam-se e, depois que 
a escrita fica conhecida, podemos reconhecê-la como reconhecemos um in- 
divíduo pelo som da voz. Nossa maneira de escrever, portanto de formar as 
letras, reflete até certos traços da nossa personalidade. Nossa capacidade 
para escrever também pode ser expressa pelo agrupamento das letras esco- 
lhidas em placas ou cubos, como nos jogos infantis, ou num teclado da má- 
quina de escrever ou do computador. Soletração é a maneira verbal de dizer 
cada uma das letras das palavra (quadro 3.5). 


À escrita é um gesto motor que precisa da integridade da sensibilidade e da 
motricidade (daí vem, por exemplo a micrografia parkinsoniana). Como 
qualquer gesto motor, ela necessita de uma organização que usa as compe- 
tências do tipo “práxicas”. A escrita também é uma atividade visuoconstrutiva 
que faz uso da importante atividade de espacialização: escrevemos da es- 
querda para a direita e de cima para baixo. Essas são as condições que 
permitem à escrita pôr em ação a função da língua que ela representa e à 
qual convém acrescentar suas dimensões motivacional e emocional. 
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Quadro 3.1. Plano resumido do exame da escrita 


Escrita espontânea de uma ou de várias frases 
Escrita ditada: 
— de uma frase: “O cavalo branco galopa pela imensa pradaria.” 
— — de palavras regulares e irregulares (ver lista abaixo) 
— —delogatomos 
3. Escrita copiada das palavras da lista abaixo 
4. Leiturae soletração das palavras escritas 


LISTA. Palavras regulares: bocal, canário, forno, margem, moto, volta, 
piano, cavalo, montanha, marido. Palavras irregulares: muito (lê-se 
muinto), companhia (lê-se compania), excrescência (não se pronuncia 
O Ss), nascença (não se pronuncia o s). Logatomos: brupa, rocrim, ripo, 
jendu, foma, igla, drito, agrinu, trigalu, tris 

(segundo P. Morin et aí. Les troubles aphasiques du langage écrit. Rev 
Prat. 1991, 471(2):117-121). 





As agrafias designam dificuldades práxicas, visuoespaciais ou de lingua- 
gem de “exprimir-se por escrito” na ausência de paralisia ou de algum dis- 
túrbio que afete a coordenação dos movimentos. As fupergrafias designam 
um comportamento excessivo de escrita e, em todos os casos, não adaptado 
à situação: elas podem ou não ser acompanhadas de uma agrafia. 


Como a escrita é um modo particular, e mais tardiamente adquirido, de ex- 
pressão da linguagem (tanto na história da humanidade quanto na história de 
todos os homens), foi estabelecido um longo debate sobre a autonomia ou a 
dependência da linguagem escrita em relação à linguagem oral, o que levava de 
volta, na onda associacionista, à busca de um “centro gráfico” que pudesse 
explicar a existência de agrafias puras coexistindo com agrafias atásicas. 


AS AGRAFIAS 





Semiologia das agrafias 


Agrafias afásicas 


As agrafias afásicas acompanham os distúrbios da linguagem oral. Não é uma 
característica da anartria pura de Pierre Marie vir acompanhada de agrafia, 
se bem que paragrafias das letras, um déficit de soletração e, até mesmo, um 
agramatismo, possam ser observados. A escrita é difícil de ser explorada no 
seu componente motor na ajfasia de Broca por causa da hemiplegia: as letras 
escritas com a mão não dominante são mal feitas, às vezes aumentadas em 
maiúsculas. Mas, os distúrbios objetiváveis pela escrita manual ou pelo agru- 
pamento de cubos alfabéticos mostram paragrafias de letras que dão à produ- 
ção, habitualmente reduzida, uma característica disortográfica, às vezes, com 
agramatismo, O ditado é laborioso, a cópia tem melhor qualidade, a soletra- 
ção é muito deficitária. Nas afasias transcorticais motoras, tanto a produção 
escrita como a produção oral é reduzida, com omissões de letras ou de pala- 
vras e uma melhor atuação no ditado. 


eeeeeeeeeeeeeeeeeeeeoeoeoeoeoeoeoeoeoeoeoeoeoe———— 
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Fig. 3.1. Amostra de escrita durante uma afasia de condução. As inúmeras 
autocorreções com paragrafias “em cascata” comprovam a consciência 
do distúrbio. 


| 

Na afasia de condução, a escrita é, a exemplo da produção verbal, recheada de 
paragrafias das letras, sobrecarregadas de rasuras e de autocorreções que ge- 
ram outras paragrafias em cascata (Fig. 3.1). O desempenho é melhor na cópia 
do que na escrita espontânea e no ditado. Na afasia de Wernicke, a jargonagrafia 
é, regra geral, parecida com a jargonafasia, com paragrafias das letras e verbais, 
neologismos e assintaxia. Na alexia-agrafia, cujo “centro de gravidade” é 
parietal e mais exatamente no nível do giro angular, a escrita pode estar redu- 
zida a “traços informes”, ou adquirir um tipo espaçado com fragmentação das 
palavras, defasagem entre as palavras, inclinação da linha da escrita que pode, 
além de tudo, ultrapassar os limites da folha. As outras perturbações podem 
ser paragráficas ou assintáxicas e até jargonagráficas. Podem estar associadas 

a outros elementos de uma síndrome de Gerstmann ou a uma afasia sensorial, 

mais marcada ou menos marcada, quando a lesão se estende para o córtex 

temporal posterior. 


A síndrome de Gerstmann 


Essa síndrome associa uma agnosia digital (incapacidade de designar e dis- 
tinguir os dedos), uma indistinção direita-esquerda, uma acalculia (que atin- 
ge o cálculo mental e escrito, com distúrbio do ordenamento dos números e da 
disposição espacial das operações) e uma agrafia que, às vezes, reflete per- 
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turbações apráxicas: na maioria das vezes, a escrita é paragrálica c até 
jargonagráfica, melhorada pela cópia. A lesão afeta a região parietal posterior 
do hemisfério dominante e, em particular, a área de junção entre à prepu 
curva (giro angular) e o giro occiptal médio (02). Inicialmente, Gerstmann 
havia interpretado a agnosia digital como uma amputação setorial do esque- 
ma corporal. O doente é incapaz de nomear, de reconhecer, de designar, de 
distinguir os próprios dedos e os dedos do examinador. Também existe uma 
dificuldade para imitar os movimentos dos dedos do examinador (“apraxia da 
escolha dos dedos”) e para imitar as posições dos dedos do examinador, sen- 
do que os movimentos são feitos corretamente quando a instrução é verbal 
(“apraxia construtiva dos dedos”). Os distúrbios predominam nos três dedos 
centrais. Posteriormente, Gerstmann correlacionou o segundo sintoma capital 
(agrafia) aos dois outros sintomas (qualificados de acompanhamento, a saber, 
a indistinção direita-esquerda e a acalculia), evocando um denominador co- 
mum a essa síndrome que poderia se organizar em tomo da agnosia digital. O 
autor lembrou a importância dos dedos e das mãos na escrita, no cálculo, na 
orientação direta-esquerda. A síndrome é, frequentemente, acompanhada de 
uma apraxia construtiva e, às vezes, de uma hemianopsia lateral homônima, 
de uma afasia amnésica e de uma agnosia visual ou de uma alexia em caso de 
aumento posterior da lesão. Quando existe uma afasta de Wernicke, a 
individualização da síndrome é impossível, a ponto de haver surgido a idéia 
de que a síndrome de Gerstmann não passava de um conjunto de manifesta- 
ções ligadas a uma afasia, ainda que suave. Mesmo reconhecendo a realidade 
da síndrome, na ausência ou a despeito de uma afasia suave, inúmeras contro- 
vérsias apareceram nas diferentes interpretações: ela refletiria uma mesma 
perturbação de base, ou seria a soma de distúrbios de natureza diferente, 
unidos somente pela topografia lesional. Assim toi que Benton (1961) desig- 
nou a síndrome como uma “ficção”, enquanto a hipótese de um “denomina- 
dor comum” sempre teve seus adeptos: incapacidade do sujeito em juntar 
num espaço os objetos que fazem parte de um todo organizado, seja os objetos 
entre eles, ou o objeto com ele próprio (Stengel, 1944); e, mais recentemente, 
desordens visuoespaciais que implicam a manipulação mental das imagens 
(Mayer et al. 1999). 


Agrafias puras 


Elas são raras e sobrevêm na ausência de qualquer distúrbio da linguagem 
oral, da leitura e mesmo, tipicamente, na ausência de perturbação práxica. 
Elas podem estar ligadas e uma lesão da parte posterior de F2 (“Centro de 
Exner”), do lóbulo parietal superior, da região perissilviana posterior, e até 
de estrutura subcorticais. Elas não constituem um conjunto homogêneo: a 
soletração é preservada ou não, o mesmo acontece com a cópia; as perturba- 
ções vão da disortografia à jargonagrafia; pode-se observar perseveração de 
“traços, de letras, de sílabas”. 


As agrafias confusionais 


Elas poderiam questionar a etiologia “focal” de certas agrafias puras de origem 
tumoral e permitem sublinhar tanto a fragilidade da capacidade de escrever 


O 
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agrafias confusionais associam deformações de letras sem reiterações, desor- 
dens espaciais semelhantes às observadas na agrafia parietal (ver supra), uma 
reticência para escrever, agramatismo, erros na soletração, sendo que todos os 


| 
| 
quanto a vulnerabilidade aos sofrimentos cerebrais difusos específicos. As 
| distúrbios regridem quando regride a confusão mental. 


| Agrafias apráxicas 


Elas designam as agrafias relacionadas ao dano do saber-fazer gestual necessá- 
rio à realização das letras, ao ordenamento espacial das palavras, à manipula- 
ção dos instrumentos necessários à escrita. A escrita pode ser totalmente 
irrealizável; pode ser constituída de letras mal formadas, mal alinhadas. Uma 
agrafia apráxica associada ou não às desordens linguísticas pode ser observada 
| na síndrome de Gerstmann e na agrafia-alexia: logo, isso quer dizer que uma tal 
apraxia resulta, essencialmente, de uma localização parietal. Uma agrafia 
apráxica pode acompanhar uma ataxia óptica com letrás espalhadas pela fo- 
lha. Também pode acompanhar uma apraxia ideomotora: os desempenhos 
são, às vezes, melhor na cópia e a soletração não é constantemente preser- 
| vada. À agrafia apráxica pode, enfim, acompanhar uma apraxia construtiva: a 
| cópia é de má qualidade ou totalmente sujeita ao modelo, mas a soletração é 
sempre preservada. A agrafia ideatória designa uma incapacidade da escolha 
e da produção da forma das letras: é típico do paciente deformar, omitir letras 
| ou pôr uma letra no lugar de outra, sendo que a cópia é satisfatória, desde que 
| o paciente conserve os mesmos alógrafos. Não existe associação de apraxia 
| dos membros, daí o nome de agrafia apráxica sem apraxia. 
| 


Agrafias espaciais 


As lesões posteriores do hemisfério menor (não dominante) podem provocar | 
uma intensa agrafia feita da repetição de traços mais ou menos arredondados, 
que simulam grafemas deformados de modo caricatural. Porém, habitualmente, 
o aspecto é o de uma agrafia espacial, sendo que seus três aspectos são: a 
limitação da escrita à parte direita da folha, a impossibilidade de manter a linha 
reta e as iterações de pernas das letras e até de grupos de letras. A hemine- 
gligência também explica o porquê de, numa cópia, só a parte direita das 
palavras ser transcrita. As iterações poderiam traduzir a desativação dos 
controles das aferências visuais e cinestésicas, exprimindo, assim, uma agrafia 
aferente que se integra na desorganização da atenção de lesões do hemisfério 
direito, no destro. 


Agrafias espacias concernentes a um ou a outro hemiespaço puderam ser 
observadas em sujeitos destros ou canhotos. Foi possível descrever agrafias 
direcionais, com escrita em espelho ou da esquerda para a direita e na linha 
seguinte da direita para a esquerda. Também pôde ser observado um déficit de 
soletração e de ortogralia das primeiras ou das últimas letras das palavras, que 
advoga por uma representação interna da forma gráfica das palavras, cuja 
parte direita ou esquerda poderia, assim, ser negligenciada, por dano de um ou 
de outro hemisfério. 
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Palavra a ser escrita 


+ 
Via léxico-semântica 1 Via lexical 1a Via fonológica 2 
= 
Lexico ortográfico Conversão 


fonema-grafema 


Memória tampão 
grafêmica 


Escrita 


Fig. 3.2. As duas vias da ortografia (1 e ta, ortografia baseada no léxico, 2, 
ortografia baseada na pronúncia). 
(segundo R.-A McCarthy e E.-K. Warrington. Neuropsychologie 
cognitive. PUF, Paris, 1994) 


Agrafias calosas 


Elas só afetam a mão esquerda no destro e estariam ligadas a um déficit da 
transferência de informações visuocinestésicas e de linguagem do hemisfé- 
rio esquerdo, onde são organizadas para a zona motora do hemisfério direi- 
to. O aspecto da realização pode ser o de uma agrafia apráxica (com soletra- 
ção e escrita não manuscrita preservada) ou de uma agrafia afásica ou, ain- 
da, de uma agrafia composta, algumas vezes intensamente desorganizada e 
reduzida a um borrão (consultar capítulo 15). 


Contribuição da neuropsicologia cognitiva 


Algumas observações privilegiadas permitiram validar um modelo de orga- 
nização da escrita (e da leitura) em duas vias: uma via lexical e uma via 
fonológica (Fig. 3.2). 


A via lexical ou léxico-semântica permite escrever uma palavra usando 
sua forma ortográfica contida num léxico memorizado; a via fonológica 
permite escrever baseando-se na pronúncia, ou seja, convertendo os fonemas 
em grafemas. À via fonológica seria suficiente se todas as palavras fossem 
escritas como são pronunciadas. Acontece que existem palavras chamadas 
de irregulares, cuja ortografia não está de acordo com as regras habituais de 
correspondência entre os fonemas e os grafemas (a palavra “muito” pronun- 
cia-se “muinto : “companhia” pronuncia-se “compania” e quando se tra- 
ta de palavras homótonas que só o contexto e a ortografia permitem distin- 
guir; sessão, seção; paço, passo; conserto, concerto). E a via lexical que 
permite, então, chegar a uma representação global da forma (configuração) 
da palavra ao ativar o que pode ser concebido como um léxico ortográfico. 
Em oposição, só a via fonológica permite a escrita de logatomas (série de 
sílabas desprovidas de sentido como “tilugo””) ou de palavras significantes, 
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mas desconhecidas do sujeito, portanto, não representadas na memória se- 
mântica. O léxico ortográfico também poderia ser ativado diretamente, sem 
mediação semântica, o que poderia explicar o fato de que sujeitos normais, 
ao escrever, façam confusões de homófonos (via lexical não semântica). 


Os doentes com agrafia lexical (também chamada de agrafia de superfí- 
cie ou ortográfica) só podem ortografar as palavras de acordo com a 
pronúncia, isto é, só pela via fonológica: eles podem escrever correta- 
mente os logatomas e as palavras regulares, independente da freguên- 
cia. Em contrapartida, as palavras irregulares e ambíguas são objeto de 
erros chamados de regularização, pois os pacientes reconstituem a orto- 
grafia usando as correspondências grafemas-fonemas mais fregiientes 
| na língua. À agrafia lexical é constantemente associada a uma alexia 
| não obrigatoriamente lexical, o que advoga pela independência das vias 
da leitura e da escrita. Uma afasia pode ou não estar aí associada e é 
| naturalmente moderada. A associação com uma síndrome de Gerstmann 
| é frequente. A verdade é que, embora várias localizações lesionais te- 
| nham sido observadas (região temporal posterior ou frontal esquerda, 
| núcleo caudado ou tálamo esquerdo), a região do giro angular é a que 
está mais constantemente envolvida. Esse tipo de agrafia pode ser ob- 
| servada na doença de Alzheimer e nas atrofias progressivas do lobo tem- 
| poral esquerdo. Os doentes atingidos pela agrafia fonológica só podem 
ortografar as palavras depois de uma ativação do léxico memorizado, 





isto é, só pela via léxico-semântica. O que se segue é que como não 
podem ortografar a partir da pronúncia, eles escrevem e soletram mal os 
logatomos, sendo que o desempenho com as palavras é correto. Entre- 
tanto, pode existir dificuldade de escrita das palavras gramaticais e das 
palavras abstratas sem que se possa incriminar um distúrbio da compreen- 
são auditiva. Uma alexia do mesmo tipo pode aí estar associada. A afasia 
de tipo variável é habitual. As lesões afetam naturalmente o giro su- 
pramarginal e a ínsula e, de uma maneira mais geral, a região perissilviana 
posterior, como também certas estruturas subcorticais. Os doentes que 
apresentam uma agrafia (ou disgrafia profunda, assim nomeada por ana- 
logia à alexia profunda) são incapazes de escrever as não-palavras, como 
na agrafia fonológica, mas também têm dificuldade em ortografar as pala- 
vras, em particular os substantivos abstratos, mais do que os substanti- 
vos concretos (efeito de concretude). os verbos, os adjetivos e as palavras 
gramaticais mais do que os substantivos (efeito de classe), e as palavras 
menos frequentes. Além do mais, fazem paragrafias semânticas aos escre- 
ver palavras semanticamente ligadas à palavra ditada, como “hélice” em 
vez de “esquadrilha”, “indústria” em vez de “agricultura”, “sorriso” em 
vez de “riso”, o que também implica uma disfunção da via lexical, as 
lesões, hemisféricas esquerdas, são mais extensas do que as observadas na 
agrafia fonológica, mas poupam o giro angular. À memória tampão grafêmica 
| é o lugar de convergência e de manutenção temporária das representações 
grafêmicas saídas dos sistemas fonológico e léxico-semântico: o dano des- 
| sa memória de trabalho especializada ou síndrome da memória tampão 
| grafêmica provoca omissões, substituições, transposições e adições de 
letras, tanto nas palavras, quanto nas não-palavras. Esses erros não são 
influenciados pela concretude, nem pela classe, nem pela frequência das 
palavras, mas só pelo comprimento. Para comprimento igual, as palavras 
que só comportam um monema (como canário) provocam mais erros do 
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que as palavras compostas de vários monemas (pára/sol). É difícil deter- 
minar uma localização para essa síndrome, até mesmo uma lateralização, 
unívocas. Os erros atingem igualmente todos os modos de expressão escri- 
ta (soletração, ditado, cópia). As representações estocadas na memória 
tampão grafêmica são, em seguida, enviadas à área grafêmica cujo dano 
produz a agrafia ideatória (ver supra), cuja localização lesional corresponde 
ao lobo parietal no hemisfério homo ou heterolateral à mão que escreve. O 
dano do sistema alográfico manifesta-se por letras de formas normais, 
mas de escolha inadaptada (maiúscula, minúscula) ou aleatória, e com 
dificuldades para mudar de variedade alográfica (letra de fôrma para cursiva, 
por exemplo), sem prejuízo da soletração (Fig. 3.3). 


AS HIPERGRAFIAS 





Semiologia das hipergrafias 


À epilepsia do lobo temporal pode provocar, entre as crises, uma hipergrafia: 
a personalidade é, em geral, obsessiva e pode estar acompanhada de uma 
exaltação de humor e de uma hiper-religiosidade. A escrita é normal e re- 
flete as preocupações do sujeito: às vezes, os pacientes mostram uma certa 
criatividade, escrevendo poemas e contos. Trata-se de uma hipergrafia “emo- 
cional”, que predomina nas epilepsias do hemisfério não dominante. 


Acessos de uma escrita normal ou jargonagráfica podem, excepcionalmen- 
te, ser observados no período crítico ou pós-crítico, acompanhando as crises 
epiléticas com foco fronto-temporal direito. Grandes quantidades repetitivas . 
de escrita de palavras grosseiras e de baixo calão podem integrar-se à doen- 
ça de tiques de Gilles de la Tourette (coprografia). 


À hipergrafia frontal pode ser uma das manifestações do comportamento de 
hiperutilização. A grafomania indica uma necessidade imperiosa de escrever 

e provoca uma produção escrita abundante e incoercível, o sujeito copia o que 

vê ou ouve, reiterando as mesmas frases, respeitando a ortografia e a sintaxe, | 
mas com uma incoerência semântica: esse comportamento, que contrasta com 
indiferença afetiva e passividade, foi observado no caso de uma lesão frontal 
bilateral e calosa. Na ecografia, também rara, o sujeito faz uma reprodução 
escrita incoercível das frases que lhe são dirigidas. 


As hipergrafias hemisféricas direitas são observadas no caso de ictus com 
lesões córtico-subcorticais perissilvianas ou talâmicas. A escrita é desencadeada 
pela visão de um lápis ou por uma ordem e continua de maneira semi-automá- 
tica. À organização espacial é perturbada, as letras são irregulares, o valor 
informativo é pobre, mas a gramática e a escolha lexical são corretas. Essas 
hipergrafias podem resultar de uma perda da inibição exercida, normalmente, 
pelo hemisfério direito (que organiza a dimensão espacial da escrita nas fun- 
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ções gráficas do hemisfério esquerdo). A grafomimia, observada numa vasta 
lesão hemistérica direita produz um comportamento subpermanente e 
anosognósico de escrita realizada com um lápis ou com o dedo; a escrita é 
totalmente desorganizada no plano espacial e reduzida a borrões. É desprovi- 
da de qualquer desejo de comunicação. 
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| AS ALEXIAS 


Tradicionalmente, alexia designa o distúrbio (podendo chegar à incapaci- 
dade total) da compreensão da linguagem escrita. No sentido mais restrito, 
o déficit é da linguagem, sabendo que a etapa inicial do tratamento é visual 
e que as letras e as palavras devem, primeiro, ser reconhecidas como tais; 
assim, uma heminegligência altera a compreensão de um texto por causa do 
caráter parcelar da sua exploração: é possível falar de alexia espacial ou de 
alexia por negligência. 


As alexias propriamente ditas (que, nas suas formas extremas, produzem 
uma cegueira verbal) foram classificadas de maneiras diversas. No entanto, 
não é comum chamar de alexia uma perturbação da leitura em voz alta, sem 
prejuízo da compreensão: uma desintegração fonética altera tanto a leitura 
em voz alta como qualquer expressão verbal e, apesar de abundantes parafa- 
stas (denominadas paralexias porque são suscitadas pela leitura), a compreen- 
são de um texto lido no curso de uma afasia de condução pode ser boa ou 
pouco perturbada (quadro 4.1). 


Quadro 4.1. Plano resumido de exame ca leitura 


1. Compreensão de ordens escritas e correspondência texto-ação (o texto 
escrito deve estar agregado à imagem correspondente apresentada em múlti- 
pla escolha). 

2. Leitura em voz alta de um texto e avaliação da compreensão. Pesquisar o 


efeito de estratégias vicariantes (leitura por soletração; leitura seguindo o con- 
torno das letras com o dedo). 

3. Leitura de letras. 

4. Leitura de logatomos, de palavras regulares e irregulares. 





O termo dislexia, que antes era reservado às desordens da aprendizagem da 
leitura, tende a substituir o termo alexia, ao confrontar as dislexias adquiri- 
| das com as dislexias do desenvolvimento. 


Podemos distinguir as alexias periféricas ligadas a um déficit do tratamen- 
to visual da informação escrita (alexia pura ou agnósica e alexia por negli- 
gência) das alexias centrais ligadas a um déficit especificamente lingiúístico. 


Também podemos classificar as alexias de maneira anatomoclínica. 
VARIEDADES ANATOMOCLÍNICAS DA ALEXIA 


Três tipos de alexia podem ser individualizados. À alexia sem agrafia, a alexia 
com agrafia e a alexia frontal, 


A alexia sem agrafia ou alexia “pura” ou alexia “agnósica” ou alexia 
“posterior” caracteriza-se pelo contraste existente entre a incapacidade 
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de leitura e o caráter (quase) correto da escrita. Como o paciente não pode 
reler o que acabou de escrever, não existe distúrbio de linguagem, salvo. 
talvez, uma ligeira falta da palavra. À alexia pode afetar as letras (alexia 
literal), as palavras (alexia verbal), a frase (sendo que as palavras isoladas 
são razoavelmente-identificadas) ou pode ser global (a leitura dos algaris- 
mos e dos números é preservada). No caso da alexia literal, o doente não 
pode ler por soletração, as dificuldades crescem conforme as palavras 
ficam mais compridas por um efeito de simultagnosia: as primeiras letras 
são bem identificadas e as últimas sílabas são inventadas porque o doente 
as supõe plausíveis, (“incoerente” é lido “incógnito”); um palavra pode, 
então, ser substituída por outra que tenha uma forma gráfica parecida e, às 
vezes, por outra ligada semanticamente. As palavras do léxico são mais 
bem lidas do que as palavras gramaticais ou do que os logatomos. Regra 
geral, e contrariamente ao que observamos nas afasias, a alexia verbal 
prevalece sobre a alexia literal. O doente deciftra as palavras de maneira 
analítica, soletrando-as (alexia com soletração), o que, aliás, o expõe aos 
erros. Os logatomos são bem lidos, mas a compreensão da linguagem escri- 
ta é trabalhosa e só as ordens simples são executadas. Quando a alexia é 
global, afetando letras e palavras, o doente utiliza, para reconhecer as 
letras, suas aferências cinestésicas ao seguir o contorno com o dedo. 


Geralmente, a alexia pura está associada a uma hemianopsia lateral homônima 
direita, às vezes a uma agnosia visual (ou a uma anomia para as cores), a uma 
afasia óptica e, mais raramente, a uma agnosia para figuras e objetos. Na 
maioria das vezes, a lesão responsável é um infarto da artéria cerebral poste- 
rior esquerda, que lesa o tobo occipital e o esplênio do corpo caloso: as 
informações visuais só atingem o hemisfério direito e a lesão calosa impede a 
transferência das informações gráficas para as áreas da linguagem (alexia 
esplênio-occipital). Entretanto, o dano do corpo caloso pode não acontecer, 
as conexões entre o lobo occipital direito e a região parieto-temporal esquerda 
pode ser interrompida no nível da substância branca da junção têmporo- 
parieto-occipital: de qualquer modo. tratar-se-ia de uma desconexão. Todavia, 
a alexia com soletração também foi interpretada como um déficit da análise da 
forma visual das palavras ou ainda como um déficit do tipo simultagnósico. 
Na língua japonesa, há casos de alexia que afetam os sistemas Kanji (ideográfico) 
e Kana (alfabético) que podem ser de maneira global (nas lesões occiptais) ou 
de maneira dissociada, o que defende a dualidade das estruturas que asseguram 
o tratamento das informações em Kanji e em Kana. 


À alexia-agrafia ou alexia central vem associada a uma incapacidade de com- 
preensão da linguagem escrita (que não melhora quando tentamos fazer seguir 
o contorno das letras com o dedo) e a uma agrafia. A leitura em voz alta é 
impossível ou vem recheada de paralexias fonêmicas e verbais que podem 
produzir um jargão. À linguagem oral é tipicamente normal ou pouco pertur- 
bada. Uma alexia como essa está ligada a um dano do giro angular esquerdo e 
estaria limitada a um prejuízo da codificação e da decodificação da linguagem 
escrita. Ela pode estar acompanhada de uma apraxia ideomotora, de uma 
apraxia construtiva ou de elementos de uma síndrome de Gerstmann. Porém, 
existe uma imbricação entre a alexia-agrafia “angular”, a alexia-agrafia acom- 
panhada de uma falta da palavra, e até de parafasias por extensão lesional à 
Junção têmporo-parietal, e as alexias da afasia de Wernicke, habitualmente 
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designadas com o nome dealexias afásicas. A alexia-agrafia angular, na língua 
õ [o] 
japonesa, altera a escrita em Kanjie em Kana, enquanto a alexia limita-se aos 


caracteres Kana, sendo que a leitura em Kanji é, ao menos relativamente, 
preservada (talvez pela atuação de uma competência hemisférica direita). 





A alexia frontal ou alexia anterior ou “terceira alexia” acompanha habitual- 
mente uma afasia de Broca: as letras são mal identificadas, as palavras 
podem ser reconhecidas globalmente (alexia literal) e, portanto, a soletra- 
ção é muito deficitária; a compreensão das frases é bem alterada. A agrafia 
acompanha o distúrbio da leitura. Essa alexia pode proceder de uma paresia 
residual da varredura ocular da esquerda para a direita (por lesão da área 8, 
e sabemos do desvio do olhar observado no estágio agudo das hemiplegias 
direitas com afasia), de um déficit do tratamento sequencial das palavras ao 
qual é acrescentada a dificuldade de compreender as palavras e os vínculos 
gramaticais. Trata-se, provavelmente, de uma alexia composta que pode mis- 
turar uma disfunção frontal, um agramatismo e uma dislexia profunda (ver 


infra). 


CONTRIBUIÇÃO DA NEUROPSICOLOGIA 
COGNITIVA 





Às alexias centrais 


A leitura pode ser feita por duas vias (Fig. 4.1). A via fonológica permite ler 
a partir da pronúncia, “decifrando as palavras” (é a conversão grafema-fonema). 
Contudo, embora permita ler palavras desconhecidas ou logatomos, essa via é 
| insuficiente para pronunciar corretamente palavras irregulares como muito, 
companhia, nascença que, por convenção, não se pronuncia como se escreve. 

A outra via é lexical: ela permite ativar diretamente um léxico visual que 
possibilita identificar as palavras sem ter necessidade de recorrer a uma deco- 
| 





dificação das correspondências entre as letras e as palavras; sem dúvida, essa 
via permite atingir um grande número de palavras na leitura, mas só ela permi- 
te ler as palavras irregulares, sendo que ela é, por definição, incapaz de ler 
logatomos (porque eles não pertencem ao léxico). 


| A dislexia de superfície, por dano da via lexical, só permite uma leitura fo- 
| nológica: as palavras regulares são, então, decifradas, assim como os logatomos, 

sendo que existe uma dificuldade para ler as palavras irregulares, dificuldade 
| | que é maior quanto menos frequente forem as palavras. Os erros de leitura 
| criam paralexias que vão no sentido de uma regularização, e o doente aplica as 
regras usuais de pronúncia dos grafemas; as paralexias podem ser não-pala- 
vras ou, como na maioria das vezes, palavras (“ai” - de dor - é lido como 
“aia"); a compreensão dos homofónos pode ser difícil (paço, passo, senso, 
censo). A dislexia de superfície é, habitualmente, acompanhada de distúrbios 
da escrita e, frequentemente, de uma afasia fluida. As lesões traumáticas, 
tumorais ou vasculares (por exemplo, infarto silviano posterior), afetam a 
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PALAVRA 
PARA LER 
Analise visual 













Correspondência 
letras (grafemas) / fonemas 










Fig. 4.1. As duas vias da leitura. 
1 e 14 são fundamentadas no léxico. 2. fundamentada na pronúncia 
(conversão de letras em sons). 


região temporal posterior e a substância branca subjacente; elas podem esten- 
der-se ao giro supramarginal e ao giro angular; o denominador comum lesional 
parece ser a parte posterior dos giros temporal superior e médio (T1 e T2). 
Uma dislexia de superfície pura, com respeito às regras de conversão grafema- 
fonema (pode-se, então, falar de alexia lexical), pode ser observada na doença 
de Alzheimer e na afasia progressiva, acompanhada de um dano intenso da via 
léxico-semântica. 





A alexia fonológica designa a incapacidade de ler a partir da pronúncia por 
perturbação da via fonológica: a leitura só pode ser feita depois da ativação do 
léxico visual. Logo, os logatomos não podem ser decifrados, mas as palavras 
são lidas corretamente. Entre as palavras, os melhores desempenhos são ob- 
tidos com os substantivos (efeito de classe), com as palavras mais frequentes 
e com os substantivos concretos. As palavras gramaticais oferecem dificulda- 
des maiores. À dislexia profunda associa, à síndrome de alexia fonológica, a 
produção de erros (paralexias) que podem ser semânticos (às vezes quase 
sinonímicos como “as escolas” em vez de “os alunos”, “primo” em vez de 
“to”, “margem” em vez de “costa”), ou derivacional (transformando a catego- 
ria gramatical das palavras como “medroso” por “medo”, “Brasil” por “brasi- 
leiro”) e erros visuais (chegando a uma palavra morfologicamente próxima 
como “secção” por secessão”). À dislexia profunda coexiste anatomicamente 
com volumosas lesões do hemisfério esquerdo. Fregientemente, ela acompa- 
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nha uma afasia de Broca. Ela pode comprovar uma leitura pelo hemisfério 
direito (o que sugerem as analogias de leitura observadas na dislexia profunda 
e nas desconexões calosas) ou capacidades residuais de leitura do hemisfério 
esquerdo, acrescentando ao déficit fonológico uma disfunção do sistema léxi- 
co-semântico (seja intrinsecamente, seja no nível do seu acesso, seja no nível 
de seus vínculos com o léxico-fonológico). 


A leitura assemântica é uma leitura normal, mas sem acesso ao sentido, 
observada nos sujeitos dementes (lembrando a hiperlexia de crianças autistas 
ou débeis) e que permite postular a existência de uma via lexical não semântica 
que estaria intacta, uma vez que a disfunção afetaria a via lexico-semântica, 





As alexias periféricas 


| Elas reúnem as alexias para soletração (ver supra) e as alexias por negli- 

gência. As alexias por negligência são, quase sempre, consecutivas a uma 

lesão parietal do hemisfério direito e provocam perturbação na leitura do 

começo das palavras: as substituições das letras causam a produção de ou- 
2) 66 


tras palavras do léxico (“voz” por “noz”, “camada” por “chamada”...). E raro 
observar uma negligência que atinja o fim das palavras. 
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| AS APRAXIAS 


“A mão é ação: ela pega, ela cria, e por vezes, poderíamos dizer que ela pensa.” 
Focillon 


As apraxias são perturbações da atividade gestual, quer se trate de “movimen- 
tos adaptados a um fim” ou de manipulação real ou cm mímica de objetos, c 
que não são explicadas “nem por um dano motor, nem por um dano sensitivo, 
nem por uma alteração intelectual” (Déjerine, 1914) e que surgem quando da 
lesão de certas zonas cerebrais. 


APRAXIA IDEOMOTORA 





Descrita por Liepmann (1900, 1908), essa apraxia se refere a gestos simples 
e, na prática, esse vocábulo reúne os gestos ditos intransitivos, isto é, que não 
incluem a manipulação de objetos reais. Essa apraxia pode não ser notada na 
vida cotidiana, que comporta inúmeros movimentos já automatizados pelas 
várias repetições. Portanto, é o exame clínico que localiza melhor a apraxia 
ideomotora, de maneira bem eletiva, nos membros superiores, nos quais, no 
ser humano, a atividade gestual é naturalmente mais rica. 


Por exemplo, num sujeito cuja compreensão verbal é, por definição, conside- 
rada suficiente para entender uma ordem, devemos estudar, sucessivamente, a 
realização de ordem verbal e de imitação visual de gestos, com ou sem signifi- 
cação. Os gestos sem significação são gestos arbitrários, como fazer duas 
argolas entrecruzadas entre o polegar e o indicador, pôr o polegar e indicador 
direito na orelha esquerda ao mesmo tempo que o indicador esquerdo nos 
lábios, pôr as costas da mão na testa, descrever um círculo no ar com o 
indicador, e muitos outros exemplos (Fig. 5.1). Os gestos significativos têm 
uma intencionalidade comunicativa ou funcional. A intencionalidade comuni- 
cativa é feita de gestos expressivos, como enviar um beijo, dar adeus com a 
mão, ameaçar alguém com o punho, fazer a continência militar, estender o 
braço como se fosse prestar juramento. A intencionalidade funcional é feita de 
gestos cuja realização deve imitar a utilização de objetos como nos jogos de 
mímica ou de pantomima: alguns deles, dirigidos ao corpo, são chamados de 
reflexivos, como beber um copo d'água, escovar os dentes, pentear-se, pegar 
o telefone para escutar, lixar as unhas; os outros são chamados de não refle- 
xivos, como o gesto de pregar um prego, de mirar uma arma, de virar a chave 
na fechadura, de moer o café, de pintar a parede, de discar o telefone. Além da 
expressão gestual, o examinador deve estudar a capacidade do sujeito para 
compreender o sentido desses mesmos gestos realizados diante dele. 


Os distúrbios são expressos pela incapacidade de qualquer esboço gestual, 
pela realização de movimentos inadaptados (parapraxias), por perseveração 
do mesmo gesto e, às vezes, por tentativas vãs de autocorreção. Em alguns 
casos, ao imitar um gesto funcional como escovar os dentes, o sujeito utiliza 
wmn segmento do corpo como objeto e esfrega os dentes com o indicador. 
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Fig. 5.1. Prova de imitação dos gestos do examinador (segundo Barbizet e 
Duizabo). 


A apraxia ideomotora pode ser bilateral ou afetar um único membro, no caso 
o membro superior esquerdo. A incapacidade gestual pode se manifestar 
independentemente da modalidade de solicitação do gesto. Ela também pode 
estar dissociada e só aparecer sob uma ordem verbal (apraxia verbomotora). 
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Lesão em 
Projeto Representação mental do ato e dos 1 ——» apraxia 
ideatório gestos necessários: projeto ideatório ideatória 
(sensório) 

2? ——— apraxia —— 

ideomotora 
Motor Ativação de engramas cinéticos (a) e 3 apraxia 
regulação cinestésica do movimento motora 






— a: mielocinética 
— b: cinestésica 


voluntário (b) 


Centro motor 


Fig. 5.2. As principais formas de apraxias. Os termos motor e sensório 
remetem às concepções associacionistas e, em particular, à de Déjerine. 
A topografia lesional proposta é a de Liepmann e para as apraxias motoras 
foi usada a classificação de Luria (consultar Organização e hipóteses 
sobre a desorganização dos gestos). 


A apraxia ideomotora bilateral está, quase sempre, ligada às lesões (parietais 
e, especialmente, do giro supramarginal) do hemisfério esquerdo. Numa lesão 
frontal, é possível observar a dificuldade de imitação dos gestos e de realiza- 
ção de gestos sequenciais. Essas desordens acompanham as perturbações da 
programação ligadas às lesões frontais e, em particular, ao que Luria chamou 
de organização dinâmica dos atos motores (apraxia dinâmica, consultar capí- 
tulo 13). A natureza da desorganização gestual é, com absoluta certeza, dife- 
rente nas lesões frontais e parietais, ainda que as discordâncias destacadas na 
literatura sobre a realidade ou não de uma apraxia frontal mostrem os limites 
das análises semiológicas. Em todo o caso, é possível isolar dois tipos de 
apraxias frontais: uma apraxia dinâmica, que deve ser incorporada às perturba- 
ções da programação, características da síndrome frontal, e uma apraxia ideomo- 
tora por lesão do córtex motor associativo (Fig. 5.4). Assim, o dano da área 
motora suplementar (esquerda) também pode provocar uma apraxia bilateral 

que não é acompanhada, segundo Heilman, de distúrbios de discriminação dos 
gestos de mímica (consultar Organização e hipóteses sobre a desorganização 
dos gestos, p. 82). Também já ficou estabelecido que lesões subcorticais 
(sobretudo do tálamo. do núcleo lentiforme e da substância branca periventri- 
cular) podem ocasionar uma apraxia ideomotora. 
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Na maior parte das vezes, as apraxias unilaterais, a despeito do caso original 
de Liepmann, são esquerdas. Algumas delas, denominadas apraxias simpáti- 
cas, acompanham uma afasia de Broca e poderiam estar ligadas a uma desconexão 
entre o córtex motor associativo esquerdo (área 6) e seu homólogo direito, 
cujas fibras associativas caminham na porção anterior do corpo caloso: elas 
poderiam, então, ser lesadas por uma lesão no fundo do lobo frontal. Assim, 
a apraxia existe do lado não hemiplégico. A apraxia ideomotora unilateral 
esquerda sob ordem verbal pode, é claro, estar ligada a uma lesão calosa, como 
indicou Liepmann, sendo que as ordens motoras são corretamente executadas, 
desde que se refiram ao membro superior direito. 





A ruptura do equilíbrio entre os comportamentos motores de exploração 
sustentados pelo lobo parietal e os comportamentos de inibição sustentados 
pelo lobo frontal levou Denny-Brown a opor duas desordens motoras que 
ele qualificou de apráxicas, embora esse termo seja discutível: apraxia uni- 
| lateral cinética repulsiva, que denomina a contaminação dos gestos por rea- 
ções de retraimento, de evitação, de afastamento do membro do seu alvo e que 
responde às lesões parietais; apraxia unilateral cinética de imantação, em que 
se misturam uma atividade de preensão e até de utilização e uma exaltação 
tônica, como se o objeto exercesse uma imantação irreprimível tomando a mão 
escrava daquilo que a cerca: esse tipo de comportamento, que pode ser consi- 
derado como uma das formas clínicas da mão estranha, faz parte das desor- 
dens geradas pelas lesões frontais. 











APRAXIA IDEATÓRIA 





A apraxia ideatória indica uma incapacidade de manipular os objetos. Essa 
definição foi posta de lado pela distinção de duas grandes variedades de apraxia 
em função do paradigma: “tarefas simples” para as apraxias ideomotoras e 
“tarefas complexas” para as apraxias ideatórias, como se as apraxias ideatórias 
incluíssem, obrigatoriamente, a manipulação de objetos. Como é difícil afir- 
mar a impermeabilidade das distinções entre as apraxias ideomotora e ideatória, 
e se considerarmos que as perturbações dos gestos de mímica devem ser 
incluídas nas apraxias ideomotoras, podemos, ao menos provisoriamente, 
colocar a apraxia ideatória entre as perturbações de gestos que implicam em 
manipulações de objetos reais, que devem, evidentemente, ser muito bem 
identificados, a fim de eliminar a perplexidade ou a incoerência manipulatónia 
| de um objeto não reconhecido, ou mal reconhecido, visualmente e tatilmente. 

Podemos usar manipulações que incluam várias sequências de gestos, como 

pôr uma folha de papel num envelope e fechá-lo, despejar a água de um vidro 

numa garrafa com a ajuda de um funil, usar uma caixa de fósforos para acender 
| | uma vela... Os gestos são inapropriados, incoerentes e desorganizados: o 

doente não sabe como abrir a caixa de fósforos e manipula-a em todos os 

sentidos. Ele até consegue tirar um fósforo, mas risca-o em qualquer uma das 
| faces da caixa etc. É tentador imputar esse comportamento a uma desorga- 
nização da planificação mental dos atos elementares necessários à realização 
da ação projetada. A frequência dessas apraxias nos dementes levou vários 
| autores, entre cles Déjerine e Pierre Marie, a considerarem que só as lesões 
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extensas, portanto uma deterioração mental, podiam explicar a intensidade 
dessa desestruturação gestual. No entanto, os fracassos manipulatórios liun- 
bém podem aparecer na presença de objetos isolados e de manipulações mono 
ou paucissequenciais como, pedir que o doente se penteie com uma escova de 
cabelo, que ponha um cachimbo na boca etc. Isso fez com que o déficit do 
plano ideatório fosse considerado secundário a uma agnosia ou a uma amnésia 
de utilização. Retomando o termo já utilizado de apraxia de concepção, parti- 
cularmente por Déjerine, Heilman propôs distinguir quatro tipos de erros. O 
primeiro se refere ao conhecimento da ação ferramenta-objeto: um déficit de 
um gesto de mímica pode, então, comprovar uma apraxia ideatória, quando o 
sujeito que é solicitado a mostrar como se usa uma chave de fenda, faz o gesto 
de bater com um martelo, ou uma apraxia ideomotora, quando ele faz desajei- 
tadamente vagos meios círculos, demostrando que conhece o gesto e que o 
déficit é da produção do movimento. O segundo tipo de erro está relacionado 
ao conhecimento da associação ferramenta-objeto, como ter de escolher um 
martelo, entre as ferramentas, quando mostramos ao sujeito um pedaço de 
madeira com um prego enfiado pela metade, e pedimos que ele continue a 
tarefa. O terceiro tipo de erro diz respeito ao conhecimento mecânico das 
ferramentas (escolher entre vários martelos ou entre várias chaves de fenda a 
ferramenta mais adequada em função da tarefa); o quarto tipo se refere ao 
conhecimento da fabricação de ferramentas que, desde Bergson, sabemos que 
é uma das características do Homo sapiens, inseparável do Homo faber. A 
apraxia ideatória está ligada às lesões da parte posterior do hemisfério esquer- 
do e, mais particularmente, às lesões da região têmporo-parietal. 


APRAXIA MELOCINÉTICA E 
APRAXIA CINESTÉSICA: 
DUAS VARIEDADES DE APRAXIA MOTORA? 





A apraxia melocinética é difícil de ser distinguida dos distúrbios paréticos e 
caracteriza-se pela dificuldade em realizar movimentos finos e sucessivos, 
como dedilhar ou fazer continuamente o gesto de fechar o punho, depois 
formar uma argola com o polegar e o indicador. À dificuldade afeta tanto a 
motilidade voluntária quanto a motilidade automática e associa, segundo Luria, 
uma “desautomatização dos atos motores complexos com a execução de 
automatismos elementares”. Essa dificuldade é unilateral e, habitualmente, 
está confinada a um pequeno território muscular. Os movimentos perdem a 
fluidez. são entrecortados e desajeitados; podem estar contaminados por 
“automatismos compulsivos” que seriam traduzidos por uma repetição do 
mesmo movimento (a dificuldade em dedilhar pode levar o mesmo dedo a 
reiterar um movimento, e essa reiteração também pode ser observada no 
desenho): esse comportamento de aparência repetitiva não corresponde, nos 
casos puros, a um distúrbio da programação relacionado às lesões pré-fron- 
tais. Essa apraxia ainda denominada inervatória pode, efetivamente, estar 
ligada a uma perda dos “engramas ou das melodias cinéticas”, obstruindo, 
assim, a realização motora do ato, podendo ser observada nas lesões da área 
pré-motora heterolateral (área 6). 


a 
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Mesmo as noções de apraxia motora e apraxia melocinética sendo constante- 
| | mente confundidas, Luria (1978) isolou uma outra variedade de apraxia motora 
ligada ao distúrbio “da base aferente ou cinestésica”. Muito parecida com os 
distúrbios paréticos, mas, nos casos puros, indene de qualquer déficit motor 
segmentário, ela está ligada às lesões das partes pós-centrais (retrorolândicas) 
| do córtex sensório-motor, e não pode ser explicada somente por perturbações 

| sensitivas. Essa apraxia é caracterizada por uma perda da seletividade dos 
movimentos que, nos dedos, se manifesta por intensas dificuldades em repro- 

| duzir posições elementares. Os dedos realizam movimentos mal diferencia- 
dos, quase atetóides, inadaptados ao objetivo a ser alcançado (como o tama- 
nho do objeto, por exemplo). O gesto é ainda mais desajeitado na mímica de 
utilização do objeto ou da ferramenta, por causa da perda da influência regu- 
| ladora da visão. À apraxia melocinética distingue-se dessa apraxia cinestésica 
| porque a apraxia melocinética preserva os movimentos isolados. Ela também 
se distingue da apraxta ideomotora porque esta última mantém os movimen- 

| tos automatizados, o que limita sua repercussão nos gestos da vida cotidiana. 

Os distúrbios são mais frequentes nas lesões do hemisfério dominante, po- 
| 
| 





rém, manifestam-se mais claramente no nível da mão oposta à lesão (áreas 
pós-centrais 1, 2,3, 5 e, sobretudo, área 7, área de associação sensitiva situada 
no lóbulo parietal superior). 





Hipóteses concernentes à desorganização dos gestos 





À realização de um movimento intencional supõe, segundo Liepmann, várias 
| etapas. 


| — À concepção de um projeto ideatório necessita da representação mental do 
l| ato a ser realizado e, depois, da sucessão de gestos necessários a sua execução: 
| esse é o papel do sensorium motorium (ou do sensorium, segundo a acepção 
| de Déjerine) cuja alteração define a apraxia ideatória ou apraxia de concep- 
ção. 





| — À transmissão desse projeto é feita diretamente na zona motora (Liepmann), 
| ou no motortum (segundo a acepção de Déjerine, ver figura 5.2), nos quais 

| são ativados os engramas cinéticos que correspondem, em cada hemicorpo, 

, 

À 

| 





as representações mentais do movimento: é a incapacidade de transmitir o 
projeto ideatório às estruturas motoras de baixo que define a apraxia motora, 
apraxia de transmissão, concebida como a dificuldade em realizar gestos 
que, no entanto, são corretamente concebidos num projeto ideatório. 








— À apraxia motora está ligada à lesão do motoritm (no sentido de Déjerine), 
ou às suas conexões com o centro motor, o que induz a uma desorganização 
das atividades musculares elementares, constitutivas do movimento ou das 
melodias cinéticas: trata-se, então, de uma apraxia de execução ou apraxia 
melocinética, última etapa antes da paresta ou da paralisia que resultam da 
lesão do centro motor. A apraxia mclocinética também pode ser concebida 
como ligada a uma lesão do centro motor, muito discreta para induzir uma 
paralisia. Luria distingue aapraxia cinestésica da apraxia melocinética. 
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Von Monakow, a quem devemos o conceito dediásquise, não concorda com o 
isolamento dos movimentos em centros localizados: o instinto (as necessida 

des vitais) suscita melodias cinéticas cuja aquisição é menos alterada porque 
respondem a desejos reais de movimentos e não a ordens arbitrárias e porque 
são uma aquisição antiga, logo mais enraizadas. Assim seria explicada a persis- 
tência de certos movimentos ou a possibilidade de sua realização espontânea 
nas apraxias. Além disso, as lesões focais observadas são muito díspares para 
que se possa admitir sua especificidade topográfica, e o essencial resulta da 
desativação (desaferenciação, diásquise) extensa provocada pela lesão focal. 


De acordo com outras concepções nas quais encontramos idéias defendidas 

por Foix, Morlaas ou Lhermite, a fonte da apraxia ideomotora reside na desor- 
dem do tratamento das informações posturais e visuoespaciais, cuja síntese é 
necessária à execução do movimento, ao passo que a apraxia ideatória resulta 
da perda do sentido da utilização dos objetos, mesmo que esses objetos sejam 
nomeados e reconhecidos. Essas concepções, defendidas no primeiro quarto 
do século passado, caminham no sentido de uma concepção multifatorial da 
função semântica, entendida como convergência de lembranças sensoriais 
múltiplas (visuais, táteis, gustativas, olfativas, cinestésicas), misturadas ao 
impacto da vida emocional e da função da linguagem. A função semântica é, 
então, uma função aberta que vai muito além da nomeação e do reconhecimen- 
to visual, que não esgotam o saber sobre os objetos e, em todo o caso, não 
dizem nada, ou dizem muito pouco, sobre a capacidade dos homens para 
manipular. Assim, a apraxia ideatória poderia aparecer como a expressão de 
um distúrbio particular da memória semântica que serta concernente ao saber- 
fazer. 


Também poderia ser destacada uma conceitualização de segiências de ações 
(segundo Hecaen, perturbada na apraxia ideatória), um sistema particular de 
sinais expressivos (enviar um beijo, dar adeus etc), cuja perturbação realiza- 
ria uma variedade de apraxia ideomotora, sendo que uma outra variante seria 
representada pela perturbação de gestos descritivos e pantomimas. 


Heilman acha que as representações motoras organizadas no tempo e no 
espaço, que podemos chamar de “praxicons” ou de representações gestuais, 
são estocadas no lobo parietal dominante e, em seguida, são transcodificadas 
num programa motor, graças às conexões com a área motora suplementar, com 
os núcleos cinzentos centrais e, enfim, com o córtex motor (Fig. 5.3). As 
lesões dessas zonas (com exceção do córtex motor), bem como as lesões das 
conexões entre essas zonas, podem provocar uma apraxia ideomotora. Assim, 
podemos explicar que, num apráxico, a preservação da capacidade para reco- 
nhecer o caráter correto ou incorreto de um gesto aprendido, depende da 
integridade ou não das “praxicons”, permitindo distinguir as apraxias parietais 
das apraxias de outras localizações. Heilman dividiu, em seguida, as “praxicons” 
em dois tipos: de entrada, que permite o reconhecimento dos gestos, c de 
saída, que permite a execução deles; Isso é o que acontece na observação de um 
| apráxico para imitação, capaz de reconhecer os gestos (sugerindo a integridade 
das “praxicons” de entrada e a localização do dano entre as “praxicons” de 
entrada e de saída), e a preservação dos gestos de mímica ao comando sugere, 
de fato, que as “praxicons” de saída estão intactas e podem ser ativadas pela 
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APRAXIA CONSTRUTIVA 
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Gesto solicitado por 


Ordem verbal Toque ou visão de Visão de um ges- 
| um objeto to a ser imitado 
Entrada autidivo-verbal Entrada visual ou Entrada visual 


tátil 
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Análise tátil Análise visual 
Sistema de Repertório ges- 
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Fig. 5.3. Modelo (simplificado) proposto por Rothi et al. para explicar a 
produção de gestos. O repertório de gestos é chamado de “praxicons”. 
O centro dos programas motores permite a transcodificação das 
representações gestuais (ver fig. 5.4). 


linguagem (Fig. 5.4). Além disso, a exemplo da afasia que pode prejudicar a 
compreensão, enquanto respeita a repetição, a incapacidade em reconhecer os 
gestos de mímica (pantomi-magnosia) pode coexistir com a preservação da 
imitação de gestos. Nos afásicos, a pantomimagnosia está, quase sempre, 
associada a um déficit da compreensão da leitura: a compreensão de gestos 
poderia, assim, representar o estágio pré-lingúístico da compreensão de tex- 
tos (Varmney). 


Quanto à apraxia ideatória, ela pode resultar da desorganização de um pla- 
no ideatório que transtorna a sequência de uma série de atos elementares, 
podendo ser facilmente observada na demência de Alzheimer e na contu- 
são. A apraxia ideatória também pode ser uma apraxia conceitual relativa à 
manipulação de objetos (consultar supra). 





A apraxia construtiva designa a alteração de uma outra capacidade humana, 
a de construir, isto é, reunir elementos em dois ou em três planos do espaço. 
O sujeito que desenha uma criança, a planta do mestre-de-obras, ou do ama- 
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Fig. 5.4. Esquema da apraxia ideomotora (modificado de acordo com 
Heilman). 
E — Hemisfério cerebral esquerdo. D — Hemisfério cerebral direito. AW — 
Area de Wernicke. AVA — Area visual associativa. GA — Giro angular e 
GSM — Giro supramarginal, lugar de estocagem das representações 
gestuais ou “praxicons”. FA — Feixe arqueado, que permite as conexões 
entre as áreas parietais e a APM. APM — Área pré-motora (córtex motor 
associativo e, em particular, área motora suplementar), lugar de 
transcodificação das “praxicons” em programas motores. CM — Córtex 
motor. CC — Corpo caloso. CS — Córtex somestésico. SR — Sistema de 
reconhecimento tátil dos objetos. Uma lesão parietal induz uma apraxia 
ideomotora que perturba conjuntamente a realização e a compreensão 
de gestos, por destruição do repertório das representações gestuais. Uma 
lesão do FA induz uma apraxia ideomotora que respeita a compreensão 
dos gestos, as “praxicons” são mantidas. Uma lesão córtico-subcortical 
das áreas motoras e pré-motoras esquerdas (que produz uma hemiplegia 
direita com afasia de Broca) provoca uma apraxia ideomotora esquerda 
(apraxia simpática) por lesão das fibras calosas na origem. Uma lesão do 
CC provoca uma apraxia ideomotora esquerda por déficit da transferência 
inter-hemisférica entre a APM esquerda e a APM direita, do mesmo jeito 
que uma lesão da substância branca do lobo frontal direito (ao destruir as 
fibras calosas na emergência) ou da APM direita. 


dor, o desenho de um jardim, ou o esboço de um detalhe de arquitetura, a 
construção de maquetes ou de casas, são exemplos, entre outros mil, que 
necessitam o desdobramento de uma competência construtiva que associa o 
manejo de dados visuoperceptivos e visuoespaciais, ordenados num projeto 
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que se cria, graças à atividade motora: Kleist falava assim das associações 
cinesteso-ópticas. 





A evidenciação de uma apraxia construtiva é feita ao se solicitar ao sujeito 
que desenhe, obedecendo a uma ordem e por imitação, um quadrado, um 
| cubo, uma casa c uma bicicleta. Podemos buscar o auxílio de bastonetes ou 
| de fósforos ou da montagem de um quebra-cabeça, e usar o teste de praxias 
| tridimensionais de Benton (Figs. 5.5 e 5.6). 





| A apraxia construtiva comprova uma lesão parietal que pode afetar um dos 
hemisférios: a distinção da lateralidade lesional não é evidente, mesmo que 
houvesse lógica em considerar que as paraxias construtivas direitas deveriam 
ser associadas às desordens visuoespaciais próprias das lesões do hemisfério 
| direito. Assim, uma apraxia construtiva em que há amputação de uma metade 
| (e habitualmente a metade esquerda do desenho) é a ação decorrente de uma 
lesão do hemisfério não dominante (habitualmente o hemisfério direito). O 
fenômeno de aproximação ao modelo que leva o doente a desenhar dentro do 
desenho do examinador (closing in) é por ação das lesões do hemistério es- 
querdo. A existência de um modelo ou a ajuda por referências (como pontos 
| no alto do cubo) podem melhorar o desempenho dos doentes que tenham 
| lesão no hemisfério esquerdo. A lateralização lesional esquerda é compatível 
com a manutenção de certas capacidades de aprendizagem. Por isso, quisemos 
fazer uma oposição entre as apraxias “ideatórias” causadas por lesões esquer- 
das que exprimiriam, essencialmente, um distúrbio de programação, e as 
apraxias por lesão direita que resultariam numa desorganização espacial. 




















Fig. 5.5. Apraxia construtiva. Tentativa de cópia com fenômeno de aproxima- 
| ção ao modelo. 
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Realização 


Fig. 5.6 Apraxia construtiva (lesão parietal do hemisfério esquerdo). (segundo 
R Gil. Neurologie pour le praticien. Simep, Paris, 1989). 


APRAXIA NO VESTIR 





A apraxia no vestir é um distúrbio singular que, como destacaram Pierre 
Marie e, depois Brain, surge na ausência da apraxia ideatória ou ideomotora: 
trata-se, portanto, de um tipo particular de apraxia reflexiva (pois o corpo é 
o seu objeto) mas que só concerne ao ato de vestir, e sabemos o lugar que 
esse ocupa, desde o nascimento até a morte, na maioria dos grupos culturais 
da humanidade. Dizer que “o hábito não faz o monge” comprova a função 
identificadora da roupa, e da mistura de destreza automatizada e de criação, 
que constitui esse conjunto de gestos que acompanha cotidianamente a vida 
dos homens. A região posterior do hemisfério direito é o lugar de conver- 
gência das informações visuais, espaciais e motivacionais necessárias à 
execução dessa atividade: o sujeito que tem uma lesão nessa região, contempla 
entgmaticamente sua roupa, vira-a e revira-a, pode enfiar, à força de tentativas 
e erros, uma das mangas num dos braços e, finalmente, desiste de enfiar a outra 
manga pendurada nas costas, como um problema de solução impossível (Fig. 
5.7). Vestir uma calça, calçar os sapatos, dar o nó na gravata, oferecem os 
mesmos obstáculos; a forttori a ordem das roupas não está mais conceitualizada 
ec o doente entregue a si mesmo, com algumas roupas, só consegue uma 
vestimenta desgraçadamente burlesca. Nos casos mais leves, a evidenciação 
exige que as roupas sejam apresentadas ao doente de uma forma não habitual 
(por exemplo, virando do avesso uma das pernas da calça ou uma das mangas 
do paletó). À apraxia no vestir, frequentemente, está associada a uma apraxia 
construtiva. Também pode estar associada a uma hemiassomatognosia: pode- 
mos considerar que ela guarda sua identidade semiológica quando afeta o 
vestuário em sua totalidade. Provavelmente, essa apraxia não passa de um 
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Fig. 5.7. Apraxia no vestir. 


modo particular de hemiassomatognosia, quando o cobrir com o lençol ou o 
vestir “ignoram” o hemicorpo esquerdo. A apraxia no vestir é frequente na 
doença de Alzheimer. 


APRAXIA DA MARCHA 





A apraxia da marcha designa, num doente não parético, a incapacidade de 
usar convenientemente os membros inferiores: o sujeito não consegue mais 
avançar os membros inferiores alternativamente ou faz isso de maneira ru- 
dimentar, com tendência à retropulsão. Esse distúrbio também é chamado 
de ataxia frontal, e pode ser observado não só em tumores frontais ou fronto- 
calosos, mas também nas hidrocefalias, ou em sujeitos idosos e dementes, 
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Aliás, pode ser semiologicamente difícil a distinção entre as perturbações 
que afetam a programação motora de um projeto ideatório Lipicamente pre- 
servado, e uma desordem da motilidade automática, como observamos nas 
perturbações da marcha e do equilíbrio, no parkinsoniano. 


A apraxia da marcha permite evocar dois outros tipos de apraxias. À apraxia 
ideomotora dos membros inferiores (fazer o gesto de chutar uma bola, dese- 
nhar um oito com o pé, estando o membro inferior levantado acima do pé da 
cama) pode acompanhar uma apraxia ideomotora uni ou bilateral dos mem- 
bros superiores. À apraxia troncopedal afeta os movimentos axiais e bilate- 
rais do corpo: virar-se na cama, deitar e, como técnica para o exame, assu- 
mir a “posição de boxeur”. Não existe um consenso sobre a autonomia des- 
sa apraxia, alguns acham que ela sempre acompanha a apraxia ideomotora 
causada por lesão do hemisfério dominante da linguagem. 


APRAXIA BUCOFACIAL 





A apraxia bucofacial quase sempre acompanha a suspensão da linguagem 
do anártrico e do atásico global ou a desintegração fonética do afásico de 
Broca. É surpreendente constatar que os músculos que concorrem para a 
realização da expressão verbal (boca, língua, faces, respiração) fiquem na 
impossibilidade de gerar, voluntariamente, os movimentos com objetivos que 
não sejam de linguagem, sendo que esses movimentos são preservados quan- 
do ocorrem de maneira automática. Podemos tentar pedir ao doente, com uma 
ordem verbal ou por imitação, para mostrar a língua, mostrar os dentes, fazer 
beicinho, lamber os beiços, estalar a língua; a parte superior do rosto, sobretu- 
do os movimentos das pálpebras, é em geral poupada. Essas perturbações 
têm alguma analogia com o componente apráxico dos distúrbios da realização 
fonética. Entretanto, embora seja mais rara, a apraxia bucofacial pode ocorrer 
junto com um afasia de condução ou de Wernicke. A apraxia bucofacial é mais 
constantemente associada a uma apraxia ideomotora do que a uma apraxia 
ideatória. A apraxia unilateral cinética de imantação, segundo Hecaen, é sem- 
pre acompanhada de uma apraxia bucofacial. 


APRAXIAS PALPEBRAIS 





As apraxias palpebrais estão relacionadas com o fechar e o abrir os 
olhos. 


A incapacidade de fechar os olhos com persistência do reflexo corneano, 
do reflexo cócleo-palpebral e até do reflexo de piscar diante de uma amea- 
ça, pode confirmar tanto uma paralisia supranuclear quanto uma apraxia de 
fechar os olhos. A abolição do fenômeno de Bell (desvio dos olhos para 
cima, ao serem fechados) e a paresia dos movimentos sacádicos (movimen- 
to ocular rápido, que permite olhar para pontos sucessivos), que induzem a 
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espasmo de fixação, são argumentos a favor de uma paralisia supranuclear que 
acompanha as lesões severas de neurônios do córtex motor, como nos infartos 
bioperculares, na esclerose lateral amiotrófica e na doença de Creutzfeldt- 
Jacob. Nas apraxias, a fregiência do piscar palpebral espontâneo é respeita- 
da, assim como a motilidade facial espontânea; tais fatos podem ser observa- 
dos nas lesões do giro supramarginal do hemisfério dominante, assim como 
nas do lobo frontal, exatamente como em certas apraxias do desenvolvimento 
associadas a um retardo mental. As apraxias frontais estão próximas das 
apraxias cinéticas e traduzem a incapacidade de inibir a abertura dos olhos 
provocadas por estímulos visuais. 





A apraxia de abertura dos olhos ocorre na ausência do blefaroespasmo e é 
acompanhada, quando da tentativa de abertura dos olhos, de uma contração 
dos músculos frontais. Esse distúrbio pode ser observado nas afecções do 
sistema extrapiramidal: coréia de Huntington, síndrome de Shy-Drager, pa- 
ralisia supranuclear progressiva e doença de Parkinson. Tratar-se-ia, en- 
tão, de uma apraxia ou de uma desordem motora que poderia ser interpreta- 
da como uma acinesia de abertura palpebral ou como uma inbição invo- 
luntária dos músculos que levantam as pálpebras? No entanto, essa mesma 
incapacidade de abrir os olhos foi observada em lesões corticais bilaterais ou 
só do hemisfério direito e, mais particularmente, do lobo parietal. 





Resta saber se é possível reduzir a apraxia de abrir e fechar os olhos a uma 
dissociação automático-voluntária dos movimentos palpebrais, que altera a 
iniciação voluntária do movimento das pálpebras. A literatura não oferece 
nenhuma explicação unicista convincente. 





A(S) MÃO(S) ESTRANHA(S) 


O conceito de mão estranha cobre fatos díspares. Além da mão estranha por 
“assomatognosia” (consultar capítulo 10), inúmeras síndromes podem ser 
individualizadas. À dispraxia diagonística descrita por Akelaítis após secção 
do corpo caloso, designa um comportamento conflitante intermanual, carac- 
terizado pelo fato de que os movimentos de uma mão realizam o inverso do 
que é feito, ou que deve ser feito, pela outra mão. Existe, então, um “confli- 
to” entre o ato que o sujeito quer fazer e o ato que uma mão, em geral a 
esquerda, realiza no mesmo momento: por exemplo, a mão esquerda volta a 
colocar o pão no balcão da padaria, sendo que o sujeito acabou de pegá-lo 
com a mão direita; ou o exemplo do sujeito que está com sede e enche um 
copo de água com a mão direita, em seguida a outra mão pega o copo e 
esvazia-o. Esse comportamento traduz uma perturbação da transferência 
inter-hemisférica pela secção calosa, o que provoca a ignorância de um 
| hemicorpo em relação ao outro. 


O sinal da mão estranha foi descrito por Brion e Jedynak para designar a 
incapacidade do doente em reconhecer uma de suas mãos quando é coloca- 
da na outra mão, fora do controle da visão. (Assim, um paciente a quem foi 
solicitado que se vestisse, segura a mão atrás das costas com a outra mão, € 
diz para o examinador: “Solte minha mão, você está impedindo que eu me 
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vista!) O sujeito sabe que está segurando uma mão, mas não reconhece que 
é a dele próprio. Também observado nas lesões calosas, esse sinal, além do 
mais, comprova a ignorância e a estranheza de um hemicorpo em relação ao 
outro, por causa de uma desconexão inter-hemisférica. Depois, o sinal da mão 
estranha passou a designar a tendência irreprimível de uma mão em explorar à 
sua volta, tateando, pegando, agarrando e manipulando os objetos encontra- 
dos. Quando chamamos a atenção do sujeito sobre seu comportamento com a 
mão, ele declara que é involuntário, que a mão age sozinha, e pode haver uma 
personificação da mão, da qual o sujeito fala como se se referisse a uma 
criança. À mão afetada é, na maior parte das vezes, a mão dominante. As 
lesões atetam a parte anterior do corpo caloso, a região frontal inclusive a área 
motora suplementar, a parte anterior do giro singular e o córtex pré-frontal 
mediano. Segundo a concepção de Goldberg, o córtex pré-motor lateral, orien- 
tado para o mundo exterior, é liberado da influência inibidora da área motora 
suplementar (AMS) homolateral lesada e da AMS heterolateral, desconectada 
pela lesão calosa. O comportamento da mão pode fazer com que ela seja 
chamada de “mão caprichosa”, pode lembrar a apraxia de imantação de Denny- 
Brown ou pode realizar uma utilização compulsiva dos objetos, entrando no 
quadro da síndrome de dependência do meio ambiente, descrita por Lhermitte 
(consultar capítulo 13). É possível associá-la a um grasping. 


O conceito de mão estranha foi estendido à desaferenciação sensitiva de 
uma mão atáxica e impulsionada por movimentos anormais. À degeneração 
córtico-basal pode causar uma mão estranha, com movimentos anormais do 
tipo postural, ou movimentos mais elaborados, que estão ligados ao dano 
parietal e frontal (em particular da área motora suplementar). 
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| AS ACALCULIAS 


“O ar da falsidade nunca atinge o número; 
porque a falsidade combate e odeia sua natureza, 
enquanto a verdade é coisa própria e 

conatural ao número.” 

Philolaos 


Os números são feitos de algarismos repertoriados num téxico (doze, 12) e 
unidos por regras sintáticas (trezentos e vinte e um, 321), e que, tanto no 
nível da compreensão, quanto da produção, se beneficiam com vários tipos 
de significantes (ou notações), dos quais dois deles são essencialmente usa- 
dos: a notação verbal utilizada no oral e na escrita e a notação árabe, usada 
na escrita. Esses dois tipos de notação, usufruem de uma transcodificação 
mútua que permite passar de um sistema para outro. Os números possibili- 
tam os cálculos, expressos em forma de sinais aritméticos, que podem ser 
ditos (multiplicar), lidos ou escritos verbalmente (menos, mais...) ou simbo- 
licamente (-, +, =...), permitindo, assim, a realização das quatro operações 
básicas. Essas operações podem ser efetuadas mentalmente ou por escrito, 
usando-se uma disposição espacial rigorosa, como o alinhamento segiencial, 
da direita para a esquerda, das unidades, dezenas e centenas... reunidas, por 
exemplo, na adição, num alinhamento vertical de cada classe lexical numérica. 


Uma acalculia ou discalculia pode originar-se de mecanismos múltiplos, e 
até compostos. À classificação proposta, em 1961, por Hecaen e seus colabo- 
radores pode fornecer a matriz das situações encontradas na clínica e que leva 
a distinguir: 


— as acalculias relacionadas aos distúrbios da leitura e da escrita dos núme- 
ros, ligadas ou não a uma alexia ou a uma agrafia verbal, às vezes denomi- 
nadas acalculias afásicas; 

— as acalculias espaciais; 

— as desordens do próprio cálculo ou anaritmetia, que pode corresponder à 
acalculia primária, segundo a acepção de Berger (1926), e que é oposta 
às acalculias secundárias aos distúrbios da linguagem, da memória, da atenção 
ou a outras distorsões cognitivas, 


AS ACALCULIAS AFÁSICAS E OS DÉFICITS 
DE COMPREENSÃO E DE PRODUÇÃO 
ORAL DOS NÚMEROS 





Alexias e agrafias para algarismos e números 


A incapacidade de ler e escrever os números acompanha com fregiência, 
mas não constantemente, uma afasia e pode estar associada a uma apraxia 
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ros, ligadas ou não a uma alexia ou a uma agrafia verbal, às vezes denomi- 
nadas acalculias afásicas; 

— as acalculias espaciais; 

— as desordens do próprio cálculo ou anaritmetia, que pode corresponder à 
acalculia primária, segundo a acepção de Berger (1926), e que é oposta 
às acalculias secundárias aos distúrbios da linguagem, da memória, da atenção 
ou a outras distorsões cognitivas. 
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mas não constantemente, uma afasia e pode estar associada a uma apraxia 
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| ideatória ou ideomotora, a desordens visuoconstrutivas, a uma alexia para 
palavras ce letras c a uma agrafia. Porém, é possível haver dissociações entre a 
leitura e a escrita dos algarismos de um lado, e das letras e das palavras, de 
outro. Logo, é possível observar uma incapacidade seletiva da compreensão 
escrita dos números, tanto na notação verbal, quanto na notação árabe, con- 
trastando com uma compreensão normal das palavras escritas. Assim tam- 
bém, foi possível observar uma agrafia para palavras e letras, coexistindo com 
uma preservação da escrita de algarismos e de números. Embora a maior parte 
das alexias e das agrafias sejam mistas (letras e números), podemos encontrar 

| alexias verbais isoladas, alexias numerais isoladas, agrafias verbais isoladas e 
agrafias isoladas para números. 


A alexia de números pode ser global ou afetar os algarismos isolados (o que 
pode ser considerado comparável à alexia literal) ou, ainda, afetar os números, 
com perda da significação posicional dos algarismos, omissões e inversões. Do 
mesmo modo, podemos distinguir uma agrafia para algarismos isolados e 
uma agrafia para números (Fig. 6.1). A alexia e a agrafia para algarismos 
correspondem a um dano lexical, enquanto a alexia e a agrafia para núme- 
ros correspondem a um dano dos processos sintáticos numéricos que permite 
combinar os algarismos em números. Todavia, outras dissociações foram ob- 
| servadas; 


— Alteração da compreensão de números escritos em notação verbal (“Entre 

os seguintes números, qual deles é o maior, trezentos e quarenta e oito ou 

duzentos e cinglienta e nove?”) contrastando com a preservação da compre- 
| ensão de números escritos em notação árabe (348 e 259). 


235 
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Fig. 6.1. Multiplicação feita por um doente agráfico para números. Deve- 
mos notar que a disposição espacial! da multiplicação é preservada 
(segundo H. Hecaen. Rev neurol. 1961;105(2):85-103). 
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— Alteração da compreensão dos sinais aritméticos escritos, contrastando 
com a preservação da compreensão de números escritos, indepedentemente 
do sistema de notação. O mesmo contraste pôde ser observado na escrita e 
na denominação (em dois pacientes com afasia amnésica e afasia de condu- 
ção). 





As lesões observadas nas alexias e nas agrafias para algarismos e números 

| afetam mais o hemisfério esquerdo: as lesões podem ser extensas, no caso 
de associação a uma afasia. Entretanto, a alexia e a agrafia para números 
parece eletivamente ligada a lesões do lobo parietal, particularmente do 
giro angular esquerdo; porém, um dano do lobo parietal direito pode estar 
associado. 


Déficits da compreensão e da produção oral de números 


À compreensão oral de números pode estar prejudicada (errando na compa- 
ração de números apresentados verbalmente), sendo que os números escri- 
tos em algarismos árabes podem ser facilmente comparados, e isso, mesmo 
no caso de ausência de distúrbio da compreensão geral. 


A produção de números pode estar alterada na leitura (alexia), na escrita 
(agrafia) e também oralmente, sendo que, nas afasias Íluentes há substitui- 
ção de números por outros, e elas devem ser consideradas como parafasias: 
os desempenhos do sujeito em cálculo ficam, então, alterados, enquanto a 
capacidade de cálculo é intrinsecamente preservada. Foi isso o que aconte- 
ceu com um paciente que tinha a leitura de números em algarismos árabes 
preservada e que, ao ser confrontado com o problema escrito “4 + 5”, escre- 
via “5”, dizia “8”, mas, em múltipla escolha indicava a resposta certa: “9”. 
O estudo da transcodificação de números (do código árabe para o código 
verbal e inversamente) mostrou que os erros da afasia de Broca evocam um 
déficit morfosintático (com confusão das classes lexicais: treze > 3; quinze 
—s 50), sendo que na afasia de Wernicke os erros se mantêm no âmbito da 
mesma classe lexical (doze > 11). 


atá ese 





ACALCULIAS ESPACIAIS 


As acalculias espacias caracterizam-se pela alteração na disposição espacial 
dos números escritos pelo sujeito, antes de fazer o cálculo que lhe é solicita- 
do, sendo que o princípio do cálculo é conservado, como comprova a habitu- 
al preservação do cálculo mental. Efetivamente, os erros não dependem do 
tipo de cálculo, nem da complexidade. A acalculia espacial está, quase sempre 
(duas em cada três vezes, segundo Hecaen c colaboradores), associada a 
uma agnosia espacial unilateral esquerda e, portanto, é legítimo pensar que 
os erros vêm da omissão da parte esquerda dos números e das operações 
aritméticas. O problema é saber se todas as acalculias espaciais resultam de 
uma heminegligência ou se existem desordens espaciais específicas para o 
cálculo. Acontece, que as acalculias espaciais podem estar associadas às 
perturbações visuoconstrutivas, à apraxia no vestir, às agnosias espaciais 
(em especial, a uma planotopocinesia), a uma dislexia do tipo espacial e a 
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uma hemiassomatognosia. A existência de dissociações entre esses distúrbios 
c as acalculias espaciais comprova o quanto é difícil classificar essas acalculias 
como uma simples conseguência de distúrbios associados. As lesões afetam 
as regiões pós-rolândicas (especialmente parieto-occipital) do hemisfério di- 
reito, mas lesões bi-hemisféricas também puderam ser observadas. 


Quadro 6.1. Plano de exame da capacidade de cálculo 


Antes do exame do cálculo, é preciso determinar se existe ou não uma afasia 
(com ou sem distúrbio da compreensão, com ou sem parafasia na linguagem 
escrita e falada), uma apraxia construtiva, uma agnosia espacial unilateral, 
uma ptanotopocinesia ou uma síndrome demencial. 

1) Leitura em voz alta (B21, B22), acompanhada do estudo da compreensão 
escrita (Atl e A12) de algarismos e números, em notação verbal e árabe, ao 
pedir, em vários pares de números, qual dos dois é o maior, e ao mandar 
designar algarismos e números apresentados visualmente. 

Pedir para ler: 7, 9, 28, 31; cinquenta e um, vinte e três; 102, 943. 
Perguntar, em cada par, qual é o maior. Se for preciso, fazer em cada par uma 
prova de designação oral. 

2) Estudo da compreensão auditivo-verbal (A21) de algarismo e números di- 
tos ao doente, e perguntando em vários pares de números (3€9;37e29; 71 
e 68;302 e 179) qual é o maior. 

3) Repetição de algarismos e números (B21). 

4) Escrita em notação verbal e árabe de algarismo e números ditados e co- 
piados (B111, B112; B121,B122). Tentar distinguir os erros lexicais (exemplo: 
12, 21)e os erros de sintaxe (exemplo: 12, 702). 

5) Pedir ao sujeito para ler e escrever os sinais das operações básicas na 
forma verbal (Mais, Menos...) e na forma simbólica (+, - ...) e para explicá-los 
(A22, B13, B23). 

6) Transcodificação da notação árabe em notação verbal e vice-versa (c). 
(Por exemplo, 8, 12, Trinta e dois, Sete.) 

7) Avaliação do sistema semântico da representação de números ao solicitar 
que ele faça ao lado dos algarismos o número de pontos correspondentes. 

( Exemplo: 7 

8) Cálculo mental e escrito das quatro operações básicas. Avaliar a rapidez do 
cálculo. Tentar analisar os erros (danos de certas operações é seletivo ou glo- 
bal? A disposição espacial está correta? O procedimento do cálculo foi preser- 
vado para os números levados à coluna seguinte? O alinhamento dos algaris- 
mos tinham a distância necessária? As tabuadas de multiplicação eram sabidas 
ou estavam esquecidas? Ou foram memorizadas, porém mal aplicadas”). 
9) Fazer operações em série (sequência de números obtidos diminuindo de 7 
em 7, começando de 100). Testar a amplidão verbal e a resolução de proble- 
mas aritméticos como os que são propostos no WAIS. 





As indicações compostas de uma letra seguida de dois ou três algarismos (por 
exemplo B21) remetem à figura 6.3 onde são explicadas as etapas de exame das 
capacidades de cálculo. 
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ANARITMETIA 





A anaritmetia ou acalculia primária, designa as perturbações que afetam a 
execução das operações aritméticas: memorizando fatos aritméticos (tabuadas, 
em particular de multiplicação), utilização de operações que os números vão 
para a coluna seguinte e outros procedimentos de cálculo. A anaritmetia pode 
estar associada a uma afasia, a um déficit visuoconstrutivo, a um déficit cog- 
nitivo global, a uma alexia verbal, a uma indistinção direita-esquerda. 


O déficit de cálculo pode ser seletivo com preservação da capacidade de 
rememoração e de emprego dos procedimentos de cálculo, contrastando com 
uma grande lentidão em realizar operações aritméticas. A anaritmetia pode 
afetar de maneira dissociada certas capacidades de cálculo: alteração da capa- 
cidade de multiplicação e de divisão com preservação da adição e da subtração; 
dano seletivo do uso de números que nas operações vão para a coluna seguinte 
ou incapacidade de realização das multiplicações com muitos números por 
não haver o afastamento para a esquerda dos produtos intermediários; incapaci- 
dade de fazer adições escritas, com preservação da subtração e, num mesmo 
doente, integridade do cálculo mental. 


As diferentes variedades de anaritmetia coexistem, regra geral, com lesões do 
hemisfério esquerdo parieto-temporais ou parieto-occipitais, sendo que o 
envolvimento do giro angular esquerdo parece ter um papel essencial. Já 
aconteceu de a acalculia da síndrome de Gerstmann ser descrita tanto como 
anaritmetia, quanto como acalculia espacial (consultar p. 64), porém, essa 
síndrome é um conjunto composto e não uma entidade clínica (essa é a razão 
pela qual Benton a considerava uma “ficção”). Em todo o caso, aí a acalculia 
não comporta nenhuma especificidade porque ela pode ser causada não só 
pela anaritmetia, como também por desordens visuoconstrutivas associadas 
ou pode ser do tipo agrafo-aléxica. As lesões frontais geralmente preservam as 
operações elementares, mas prejudicam as operações complexas e a resolução 
de problemas, bem como as operações em série (descontar de 7 em 7 a partir 
de 100; Luria 1978), mas não se trata de distúrbios específicos do cálculo 
(consultar capítulo 13). Entretanto, lesões que afetam Fl e F2 podem induzir 
uma acalculia associada a uma agrafia: a agrafia no caso de Toghi e de sua 
equipe, aliás, poupou a escrita dos números, e a acalculia era realmente uma 
anaritmetia com uma incapacidade seletiva para multiplicações, ligada à difi- 
culdade para se lembrar das tabuadas e, posteriormente, à dificuldade em 
aplicá-las. 


Entre os modelos cognitivos propostos para explicar as acalculias (Fig. 6.2), 
McCloskey (1987) postulou uma organização em três sistemas cognitivos: O 
sistema de compreensão dos números (em notação árabe e verbal), o sistema 
de produção dos números (em notação árabe e verbal). Cada sistema de 
notação comporta um estoque lexical (3, 2...) e as regras sintáxicas que per- 
mitem combiná-los (23, trinta e dois...). A notação árabe é escrita e a notação 
verbal é escrita e falada. Falta o sistema de cáculo que contém os instrumentos 
necessários para a interpretação dos símbolos matemáticos, para a recupera- 
ção na memória dos fatos aritméticos (especialmente tabuada de multipli- 
cação) e para a execução dos procedimentos de cálculo. Esses três sistemas 
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SISTEMA DE CÁLCULO (duplo, visual e verbal) 


TRATAMENTO DOS SIM- PROCEDI- ESTOQUE DOS 
BOLOS DAS OPERAÇÕES MENTOS DE FATOS ARITME- 
CALCULO TICOS 
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Fig. 6.2. Modelo de organização do cálculo, segundo McCloskey. 

Um duplo sistema de cálculo, visual e verbal, é postulado por McNeil e 
Warrington. Ao lado desse sistema de cálculo, poderia estar uma 
conversão analógica que permitiria, por estimativa das quantidades, 
um segundo modo de cálculo, o cálculo aproximativo. A transcodificação 
numérica do código árabe para o código verbal poderia ser efetuada ou 
segundo as regras sintáticas (codificação assemântica do modelo de 
Deloche e Seron), ou depois de articulação numa representação se- 
mântica. Também é possível pensar que os sinais das operações 
devem ser compreendidos num sistema de compreensão distinto, 
antes de serem aplicados no cálculo. 


estão unidos pelo sistema semântico de representação dos números (Fig. 
6.3). A existência de uma dissociação entre o cálculo mental e o cálculo escrito 
poderia sugerir (McNeil et aí., 1994) que, dentro do sistema de cálculo, exis- 
tem dois sub-sistemas, um visual para o cálculo escrito em notação árabe e um 
calculador verbal, sendo que um canal independente permitiria a transcodificação 
dos números de uma notação para a outra. Por outro lado, ao constatarem num 
docente afásico e acalcúlico uma preservação das aproximações (“2 +2=5” era 
aceito como certo, porém erros mais grosseiros — por exemplo “2 +42 = 9” 
eram rejeitados), Dehane e Cohen (1991) postularam dois sistemas de cálculo 
mental: um para o cálculo exato que necessitava do tratamento das representa- 
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SISTEMA DE CÁLCULO 
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Fig. 6.3. Esquema das etapas do exame de cálculo (consultar quadro 6.1). | 
NA. Notação árabe. NV, Notação verbal. | 


ções simbólicas dos algarismo e permitia o cálculo exato, outro para a manipu- 
lação das grandezas numéricas aproximativas sob forma analógica. Assim, po- 
deria ser explicado a preservação de capacidades limitadas de cálculo (intuição 
matemática) do hemisfério direito no caso de lesões esquerdas muito grandes. 


O fato é que alguns acham que as acalculias não existem no sentido de dis- 
túrbios específicos do cálculo, mas que são uma consegiência de desordens 
associadas, quer se trate de desordens instrumentais (afasia, agnosias espaci- 
ais, apraxia construtiva) ou de uma detertoração intelectual global. 
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£ | A CEGUEIRA CORTICAL E 
AS AGNOÓSIAS VISUAIS 


“Nosso conhecimento deriva de duas fontes, 

sendo que a primeira é a capacidade de receber representações... 

e a segunda, a faculdade de conhecer um objeto por meio dessas representações... 
Intuições e conceitos, esses são os elementos de todo o nosso conhecimento... 
Sem a sensibilidade, nenhum objeto nos seria dado, 

sem o entendimento, nenhum seria pensado.” 

Kant 





A CEGUEIRA CORTICAL 





À cegueira cortical designa a abolição da visão, relacionada a uma destrui- 
ção do córtex visual occipital (área estriada ou área 17, que ocupa o sulco 
calcarino e a face interna do lobo occipital) e, mais comumente, das cone- 
xões geniculo-calcarinas ou radiações ópticas, o que possibilitou a proposi- 
ção do termo, pouco usado, de cegueira cerebral. Assim definida, a ceguei- 
ra cortical deve ser bem distinguida: 


— da dupla hemianopsia, que poupa a visão macular, isto é, a visão central. 
O doente passa a enxergar como se olhasse através “de um cano de fuzil”. 
No entanto, a dupla hemianopsia pode preceder ou vir depois de uma ce- 
gueira cortical, 

— da cegueira psíquica de Munk, na qual não há desaparecimento da sensa- 
ção visual e que atualmente é chamada de agnosia visual, 

— dacegueira histérica que deixa o doente indiferente, porém não anosognósico, 
e durante a qual é possível desencadear o reflexo de piscar a uma ameaça, mas 
cujo diagnóstico pode ser difícil. 

— da cegueira simulada (no âmbito de uma síndrome de Miinchhausen). 


Descrição semiológica 


À cegueira cortical (quase sempre causada por um infarto bioccipital) pode 
instalar-se repentinamente ou de maneira vacilante, depois de uma hemianopsia 
unilateral ou, já inicialmente, bilateral. Trata-se de uma cegueira “verdadeira”, 
total ou considerável, que pode deixar uma vaga percepção da luz ou do 
movimento. Essa cegueira não vem acompanhada de nenhuma anomalia do 
fundo de olho e os reflexos fotomotores são conservados, sendo que o reflexo 
de piscadela à ameaça é abolido. A capacidade de evocar imagens visuais pode 
desaparecer; quando persiste, as cores não estão presentes, como nos sonhos. 
Essa cegueira é, frequentemente, acompanhada de anosognosia (síndrome de 
Anton), e o doente recusa-se a admitir que está cego, mesmo que dê encontrões 
nos obstáculos ao andar. À anosognosia pode ser reduzida a uma indiferença 
ou a uma apreciação parcial da importância do déficit visual. A realidade desse 
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— dacegueira histérica que deixa o doente indiferente, porém não anosognósico, 
e durante a qual é possível desencadear o reflexo de piscar a uma ameaça, mas 
cujo diagnóstico pode ser difícil. 

— da cegueira simulada (no âmbito de uma síndrome de Miinchhausen). 


Descrição semiológica 


A cegueira cortical (quase sempre causada por um infarto bioccipital) pode 
instalar-se repentinamente ou de maneira vacilante, depois de uma hemianopsia 
unilateral ou, já inicialmente, bilateral. Trata-se de uma cegueira “verdadeira”, 
total ou considerável, que pode deixar uma vaga percepção da luz ou do 
movimento. Essa cegueira não vem acompanhada de nenhuma anomalia do 
fundo de olho e os reflexos fotomotores são conservados, sendo que o reflexo 
de piscadela à ameaça é abolido. A capacidade de evocar imagens visuais pode 
desaparecer; quando persiste, as cores não estão presentes, como nos sonhos. 
Essa cegueira é, frequentemente, acompanhada de anosognosia (síndrome de 
Anton), e o doente recusa-se a admitir que está cego, mesmo que dê encontrões 
nos obstáculos ao andar. A anosognosia pode ser reduzida a uma indiferença 
ou a uma apreciação parcial da importância do déficit visual. A realidade desse 





102 A cegueira cortical e as agnosias visuais 


desconhecimento da cegueira foi discutida: efetivamente, podem existir aluci- 
nações visuais, simples ou elaboradas, que explicariam a negação da cegueira. 
Além disso, a cegueira pode estar associada a uma amnésia anterógrada e o 
fato de cstar cego não é memorizado. Às vezes, existe também uma confabulação 
visual, que substitui a percepção ausente por lembranças visuais. Mas a 
anosognosia pode não se restringir a essas explicações. Raramente a cegueira 
cortical é isolada. Ela pode vir acompanhada de uma confusão mental, de uma 
desorientação espacial, de uma acalculia, de distúrbios sensitivo-motores na 
metade do corpo, de uma amnésia korsakoviana por infarto bilateral das cere- 
brais posteriores, lesando os lobos occipitais e os hipocampos e causando a 
síndrome de Dide-Botcazo. 


No plano oculomotor, não é possível conseguir o movimento de acompanha- 
mento e o nistagmo optocinético é abolido, mas os movimentos voluntários 
para obedecer a uma ordem e a motilidade ocular automático-reflexa são pre- 
servados. No plano eletroencefalográfico, a alfa é abolida, ou diminu! de am- 
plitude, com reação de parada abolida e ausência de impulso diante da 
estimulação luminosa intermitente. Ondas delta lentas, muitas vezes retas €, 
mais raramente, anomalias epiléticas podem estar reaicionadas às regiões pos- 
teriores. Os potenciais visuais evocados podem estar alterados ou abolidos, 
mas a presença de uma onda P100 normal não permite que se exclua uma 
cegueira cortical. 


Etiologia e prognóstico 


As cegueiras corticais regressivas podem ser uma manifestação de epilepsia, 
de enxaqueca, ou de encefalopatia hipertensiva. As cegueiras corticais durá- 
veis são, quase sempre, de causa isquêmica, por infarto das cerebrais posterio- 
res ou do tronco basilar; as cegueiras isquêmicas podem complicar a angiogratia 
cerebral e a cirurgia cardíaca. As outras etiologias são a encefalopatia anóxica, 
a intoxicação oxicarbinada e, mais raramente, os traumatismos cranioencefálicos 
ou os tumores. Estas últimas podem se complicar com uma isquemia das 
cerebrais posteriores ao se instalarem. 


O prognóstico é sombrio quando a perda da visão é total, sem percepção da 
luz, quando a cegueira está ligada a uma infarto espontâneo (sendo que os 
acidentes arteriográficos e pós-cirúgicos também têm um prognóstico ruim) e, 
sobretudo, quando a tomografia mostra lesões bioccipitais. A melhora, quan- 
do existe, começa pela visão da luz e continua com a percepção do movimento 
ou das cores e, por fim, das formas. A regressão pode ser parcial, com o 
doente mantendo uma agnosia visual mais ou menos intensa. 


AS AGNOSIAS VISUAIS 





As informações visuais elementares caminham da retina para os corpos 
geniculados externos, depois para a área estriada (ou área visual primária ou 
área 17 ou área VI do macaco), em seguida são objeto de um tratamento 
separado pela forma, pela cor, pelo movimento, no nível das áreas extra- 
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estriadas (numeradas de V2 a V5): há uma especialização funcional das áreas 
extra-estriadas da região occipito-temporal, da mesma maneira que o trata- 
mento dos atributos espaciais das informações visuais é feito pela região 
occipito-parietal. Assim, as informações visuais que chegam ao lobo occipital 
caminham por dois sistemas. Um deles, arcaico, é o sistema magnocelular, 
que envereda pelos tubérculos quadrigêmeos anteriores (colliculi superio- 
res), e se projetam de maneira dorsal em direção à região occipito-parietal e 
que permite a localização da informação. O segundo sistema é o sistema 
parvocelular, mais recente, de trajeto ventral, que se projeta na direção do 
córtex occipito-temporal, que tem por função a análise e a identificação da 
informação. Então, assim que a reação de orientação é posta em ação, o 
cérebro age induzindo o melhor encontro visual do estímulo (o “onde” da via 
occipito-parietal), antes de poder efetuar os tratamentos necessários à identi- 
ficação do estímulo (o “quê” da via occipito-temporal). As agnosias visuais 
e espaciais mostram as consequências das lesões de cada um desses canais, 
um, localizador, o outro, identificador. 


A cegueira cortical é definida como abolição das sensações visuais: mesmo que 
as sensações visuais sejam preservadas, falta efetuar o tratamento perceptivo, 
projetado como integração de um conjunto de sensações que, em seguida, 
permite chegar ao conhecimento do nosso ambiente visível. A agnosia que 
pode afetar todo o canal sensorial, designa, no âmbito da visão, a incapacida- 
de de ter acesso ao reconhecimento de certos componentes do mundo visual, 
na ausência de qualquer distúrbio sensorial elementar, de afasia e de perturba- 
ções intelectuais. Segundo a expressão de Teuber (1968), trata-se “de uma 
percepção despojada de sua significação”. Uma agnosia visual é pura quando 
é limitada ao canal sensorial da visão, pois, às vezes, ela está associada a uma 
agnosia táctil ou auditiva. Às agnosias visuais podem estar relacionadas a 
objetos, a figuras, a cores e a fisionomias, sendo que esses déficits estão 
frequentemente associados entre si. Excepcionalmente, elas podem afetar só 
um hemicampo visual: é o caso, então de uma hemiagnosia. 


As agnosias visuais de objetos 


À preservação de uma sensorialidade visual é necessária para a individualização 
de uma agnosia visual, mas um exame completo da visão desses doentes, pode 
ser difícil e, na presença de uma anomalia da visão, é preciso determinar se ela 
pode, por si só, explicar o déficit do reconhecimento visual. É preciso dispor ao 
menos, de uma medida de acuidade visual, de uma perimetria que possa mos- 
trar uma hemianopsia lateral homônima de um registro do nistagmo optocinético 
(que pode ser normal ou assimétrico); potenciais evocados visuais normais ou 
unilateralmente alterados não permitem excluir uma cegueira cortical (ver su- 
pra). E útil poder dispor de um estudo da sensibilidade por contraste para as 
diferentes gamas de frequências espaciais, porém, é bom admitir que não 
existe um limite claro, e sim um continuem entre as sensações visuais elementa- 
res e a percepção, e que um déficit da sensibilidade por contraste, embora 
possa tornar mais difícil a análise perceptiva, não engana, clinicamente, sobre 
uma agnosia visual. À visão das cores também precisa ser analisada. Ainda é 
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clinicamente eficaz, mesmo que as intrincações sejam frequentes, continuar 
distinguindo, depois da fecunda abordagem de Lissauer (1890), dois tipos de 
agnosias visuais: aperceptiva e associativa. 





Agnosia aperceptiva 


Ela designa a incapacidade do doente para conseguir a estruturação percep- 
tiva das sensações visuais: trata-se, do dano da etapa “discriminativa” de 
identificação visual: esses doentes são incapazes de desenhar um objeto ou 
a imagem deles, de emparelhar objetos ou figuras, de emparelhar objetos 
com a mesma morfologia ou com a mesma função, Eles têm consciência da 
diticuldade de identificação visual e olham preplexos o que lhes pedimos 
para reconhecer: tentam identificar, examinando e oferecendo uma descrição 
para certas partes do objeto ou para certos detalhes, para as imagens, e os 
erros são, sobretudo do tipo morfológico (chapéu de palha > uma argola; 
tesoura — um redondo... metal... uma espécie de instrumento...). Um “de- 
talhe crítico” pode facilitar a identificação (“Isso poderia ser uma vela... 
ah! é um barco, no mar”) ou provocar um erro (“uma roda... pode ser uma 
bicicleta”, sendo que se tratava de uma carroça). A mobilidade do objeto 
pode facilitar sua identificação, bem como o fato de imitar seu uso, o que. no 
entanto, expõe a erros: assim, o fato de mostrar uma colher e de levá-la à 

| boca pode fazer com que ela seja identificada como um charuto. Nas formas 
não intensas, os erros estão relacionados com a identificação de imagens 
fragmentárias progressivamente enriquecidas de detalhes e com a identifica- 
ção de imagens superpostas e misturadas, como o teste de Poppelreuter 
(Fig. 7.1) e o de Lilia Ghent (Fig. 7.2). Em compensação, o objeto é reconhe- 
cido quando é apalpado ou se emite algum barulho específico, e pode ser 
denominado por definição verbal ou definido depois de ter sido denominado 
ao sujeito. A agnosia aperceptiva pode vir acompanhada de distúrbios do 
campo visual uni ou bilaterais, em particular, de uma hemianopsia altitudinal, 
de uma acromatopsia e de uma prosopagnosia. Às lesões observadas são 
bilaterais e posteriores, parieto-têmporo-occipitais, às vezes extensas e 
difusas, dificilmente sistematizáveis, às vezes mais localizadas, o que per- 
mite, então, implicar os giros têmporo-espaciais inferiores, isto é, o giro 
lingual e o giro fusiforme. As etiologias correspondem a infartos do territó- 
rio das cerebrais posteriores e a intoxicações por óxido de carbono. Também 
há casos de natureza tumoral ou traumática. 


Podem existiragrnosias para as formas que não permitem que as figuras geomé- 
tricas elementares (círculos, quadrados, triângulos...) sejam discriminadas, o que 
explica a incapacidade de identificação das percepções mais elaboradas (objetos 
e figuras): esse déficit pode ser entendido como um distúrbio sensorial ou como 
uma variedade de agnosia aperceptiva. Também foi observada uma Incapacida- 
de para identificar movimentos. A simultagnosia ou agnosia simultânea, des- 
crita por Wolpert em 1924, designa a incapacidade em reconhecer as figuras 
complexas, sendo que os detalhes, os fragmentos, ou os objetos isolados são 
percebidos, sem que uma síntese coerente possa ser feita; os sujeitos não po- 
dem ver mais de um objeto ao mesmo tempo. Devemos distinguir simultagnosia 
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Fig. 7.1. Teste de Poppelreuter. 





Fig. 7.2. Prova dos desenhos misturados de Lilia Ghent. 
a) O sujeito precisa identificar cada desenho. b) Se não conseguir, uma 
prova de múltipla escolha é proposta. 
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dorsal, por lesão parieto-occipital bilateral, quase sempre associada a uma 
síndrome de Balint e que poderia estar ligada aos distúrbios oculomotores (aliás, 
a mobilidade do objeto agrava o distúrbio), de uma simuitagnosia ventral, por 
lesão da junção têmporo-occipital esquerda, habitualmente menos séria, associada 
a uma alexia de soletração e que poderia resultar de um distúrbio perceptivo. O 
déficit da categorização perceptiva designa a incapacidade do sujeito para em- 
parelhar figuras de objetos idênticos, em ângulos diferentes: um convencio- 
nal e outro pouco habitual. Esse distúrbio, que se refere à constância do objeto, 
não tem nenhuma repercussão na vida cotidiana. É como se os sujeitos não 
pudessem ter acesso às representações estruturais memorizadas dos objetos. O 
modelo de Marr (Fig. 7.3) postula que a identificação visual começa por uma 
etapa egocentrada, que inclui um esboço primário do objeto, que repousa na 
análise da divisão das sensações luminosas, depois um esboço em 2,5 D. que 


OBJETO 


Tratamento sensorial 


Esboço primário 
(luminosidade, divisões | 


de lhes (tratamento 
geométricas) 


local) e da forma 
(tratamento global) 


sboço em 2,5 D (orienta- 
ção, profundidade das 
superfícies visíveis) 


Representação em 3 D 


Representação 
| egocentrada 





perceptiva 


Representação 
centrada no objeto 





etapa 
associativa 
À e 
Representação | 6 semântica 
semântica 
MODELO DE MARR MODELO DE 
HUMPHREYS E 
RIDDOCH 


(simplificado) 


Fig. 7.3. Paralelo dos modelos de Marr (à esquerda), de Humpreys e Riddoch, 
com representação das etapas do tratamento das informações visuais e 
de suas alterações nas diferentes variedades de agnosia visual (1 a 6, 
consultar textos das pp. 104, 110, 111). 
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permite assimilar a orientação e a profundidade das superfícies visíveis, unica: 
mente segundo o “ponto de vista” do sujeito. A representação em 3 D é uma 
etapa posterior que permite um reconhecimento centrado no objeto, portan- 
to, “de todas as faces”: poderíamos também considerar que é a essa etapa que 
os doentes com um déficit da categorização perceptiva não teriam acesso. 
Também poderia ser postulado que o reconhecimento dos objetos depende de 
traços distintos, que ativam as representações volumétricas dos objetos: a 
lesão cerebral faz com que os traços distintivos dos objetos apresentados sob 
um ângulo pouco habitual sejam insuficientes para que as representações 
correspondentes possam ser ativadas. As lesões afetam a parte poste-rior do 
hemisfério direito. 


Agnosia associativa 


não se queixa da visão, não reconhece os objetos, mas é capaz de descrevê- 
tos e de copiá-los. Ele não consegue emparelhar os objetos por categorias 
ou funções; os erros de identificação podem ser morfológicos, funcionais ou 
perseverativos. A designação do objeto pode ser pior do que a identificação 
visual pela denominação ou pelo gesto. Em compensação, o paciente conse- 
gue mostrar o uso dos objetos ao ser solicitado verbalmente (“mostre-me 
como se usa... '). A identificação das figuras é, em geral, mais difícil do que 
a dos objetos. Nos casos puros, o déficit de reconhecimento está limitado à 
identificação visual e os sujeitos conseguem reconhecer com eficácia na 
modalidade tátil, bem como são capazes de etiquetar verbalmente as ima- 
gens, quando elas são apresentadas oralmente. À agnosia associativa está 
frequentemente associada a uma hemianopsia lateral homônima (comumente 
direita, excepcionalmente esquerda), a uma prosopagnosia ou a uma anomia 
dos rostos, a uma agnosia ou a uma anomia das cores e a uma alexia. As 
lesões afetam tipicamente a região posterior (occipito-têmporo-parietal) do 
hemisfério esquerdo ou dos dois hemisférios. Dois tipos de agnosia visual 
associativa podem ser distinguidos. O primeiro, agnosia associativa stricto 
sensu, caracteriza-se por erros, sobretudo morfológicos, na denominação 
visual, sendo que o reconhecimento táctil é preservado, a cópia dos dese- 
nhos figurativos é possível, mas laboriosa e servil, pior do que o desenho 
por instrução verbal; os objetos reais são mais bem reconhecidos do que as 
imagens; as dificuldades são maiores quando os desenhos estão fragmenta- 
dos, incompletos ou quando os objetos são apresentados sob ângulos pouco | 
habituais. E se ele tiver acesso à forma, esse acesso é imperfeito. Os doentes 
queixam-se das dificuldades visuais. É esse tipo de agnosia associativa que 
é associado a uma prosopagnosia, a uma acromatopsia e, às vezes, a uma 
alexia total. Como a agnosia aperceptiva, as lesões, bilaterais, implicam o 
giro lingual e o giro fusiforme o que signficaria fazer da agnosia associativa 
stricto sensu uma forma tosca de agnosia aperceptiva. A segunda variedade, 
agnosia associativa multimodal (ou polimodal), caracteriza-se por erros 
principalemte semânticos e perseverativos em denominação; os objetos, 
mesmo os usados na vida diária, não são reconhecidos e, se solicitados, os 
doentes não conseguem fazer uma mímica do seu uso, sendo que tanto os de- 
senhos dos objetos, como o fato de emparelhá-los, comprovam a qualidade 
do acesso à forma. Entretanto, o déficit de identificação não está tipicamen- 


SS 


Essa agnosia caracteriza-se pela integridade da percepção: o sujeito, que 
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te limitado à esfera visual e pode afetar, também, a palpação ou a audição (o 
sino, embora desenhado, não pode ser identificado nem pela forma nem pelo 
som.) O sistema semântico, explorado por via verbal, fica alterado (o que 
remete ao conceito de agnosta assemântica exposto a seguir); a definição das 

| palavras concretas é medíocre, ao contrário das palavras abstratas; o dese- 
nho dificilmente é realizado a um pedido verbal. Uma anomia das cores e 
uma alexia sem agrafia estão naturalmente associadas. Às lesões exprimem a 
desativação da área 39 (giro angular esquerdo) concebida como uma área de 
convergência polimodal, que permite o tratamento das informações senso- 
riais visuais, tácteis, auditivas e verbais provenientes de ambos os hemis- 
térios. A desativação da área 39 pode estar ligada a um dano dela mesma ou 
a um dano do lóbulo lingual e do lóbulo fusiforme esquerdo: as informações 
provenientes das regiões simétricas do hemisfério direito, e que transitam 
pelo corpo caloso, ficam assim privadas do acesso ao hemisfério esquerdo, 
e aárea 39 fica privada das conexões com as informações sensoriais visuais 
provenientes dos dois hemisférios, o que leva a um “pensamento e a uma 
linguagem sem imagem”. 


Então, o hemisfério direito representa um papel essencial na extração de 
elementos invariantes dos objetos e, portanto, na categorização perceptiva: 
sua integridade na agnosia associativa polimodal explica a preservação do uso 
dos objetos na vida cotidiana. O hemisfério esquerdo é reservado ao tra- 
| tamento associativo categorial e funcional. 


A afasta óptica, descrita por Freund em 1889, corresponde à etapa visuo- 
verbal do tratamento das informações visuais: os sujeitos reconhecem os 
objetos e as imagens, o que sugere que os doentes conservam a capacidade 
de fazer a mímica do uso dos objetos apresentados visualmente, ao mesmo 
tempo que são incapazes de nomear os objetos. Eles têm uma conduta de 
aproximação e fazem substituições verbais semânticas, perseverativas e, 
mais raramente, visuais (peru — “É uma ave, é um pombo, tem a cauda 
aberta, mas não é um pavão... tem um pescoço vermelho e ele incha o 
pescoço quando faz a corte... acho que é um pombo-pavão”). Certas condu- 
tas de aproximação usam procedimentos extravagantes: panela > “Um 
pote de geléia que usamos para transvasar... um vidro de boca larga onde 
tem uma... panela”. Não se trata de uma anomia afásica porque o objeto é 
bem denominado se ele puder ser apresentado por outro canal sensorial, por 
exemplo táctil ou auditivo, e não se trata de uma agnosia, pois o objeto é 
reconhecido. A afasia óptica é acompanhada de uma hemianopsia lateral 
homônima direita, de uma alexia e de distúrbios (associativos ou visuoverbais) 
dos tratamentos implicados na identificação visual das fisionomias e das 
cores. À lesão afeta habitualmente o lobo occipital esquerdo. 


A afasia óptica foi considerada como uma agnosia visual associativa tosca: 
a mímica do uso de um objeto não prova que o objeto tenha sido correta- 
mente identificado ou que o sujeito tenha tido acesso à identificação de 
todos os seus atributos semânticos. A mímica do uso de um objeto pode- 
ria ser diretamente ativada pela identificação da forma do objeto. Assim, 
as agnosias associativas poderiam ser explicadas globalmente por uma 
desconexão: lesões calosas, poderiam impedir as informações visuais do 
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hemisfério direito, intacto, de serem tratadas no nível das áreas da limpa 
gem do hemisfério esquerdo. Só que, sem desconhecer a possibilidade de 
distúrbios associados das etapas associativas e visuoverbais da identifica 
ção visual, a qualidade da identificação vi-sual, constatada em certas obser- 
vações, deve permitir que se admita a autonomia da afasia óptica. O problema 
perspicaz que a afasia óptica estabelece, refere-se à questão da caracterís- 
tica única ou múltipla do sistema semântico (ver Fig. 7.4 e 7.5). Podemos 
conceber diversos sistemas semânticos solicitados por estímulos especí- 
ficos, visuais, verbais, tácteis; esses sistemas estão interconectados e a 
denominação só seria possível depois de ter acesso ao sistema semântico 
verbal: a afasia óptica comprovaria uma desconexão entre as representa- 
ções semânticas visual e verbal. Também podemos conceber um sistema 
semântico único ativado pelo sistema das representações estruturais e, 
também uma ligação direta (análoga à via lexical não semântica de leitura) 
que unisse as representações estruturais ao léxico: o dano dessa via direta 
poderia explicar a afasia óptica, desde que admitíssemos que uma denomi- 
nação correta necessita do funcionamento das duas vias. À desconexão 
poderia afetar as ligações entre o giro angular esquerdo (área 39), concebi- 
do como uma área de convergência polimodal, e a área de Wernicke. 


As agnosias categoriais. Às agnosias associativas podem afetar somente al gu- 
mas categorias de objetos visuais, como os seres vivos, preservando o reconhe- 
cimento dos objetos inanimados ou vice-versa, O déficit poderia estar situado 
no sistema de tratamento semântico das percepções estruturadas, ou de acesso 
a esse tratamento. Outras agnosias com especificidades categoriais foram obser- 
vadas como uma dissociação entre o reconhecimento de objetos (alterado, como 
a identificação de uma taça) e o reconhecimento de ações (preservado, como o 
gesto de beber). Esse dano do reconhecimento de certas categorias de informa- 
ções visuais, mesmo que esteja acompanhado de uma alexia, contrasta com a 
preservação dos conhecimentos verbais na denominação de objetos, partindo da 
sua definição verbal. 


No entanto, em alguns casos, o déficit de reconhecimento não está limitado 
à esfera visual e mostra uma alteração ou da própria memória semântica 
ou das conexões entre as diversas categorias de informações sensoriais € 
a memória semântica: é isso o que acontece quando os “objetos” não são 
identificados e quando, mesmo que os nomes deles sejam dados ao sujei- 
to, este mostra um desconhecimento dos atributos semânticos do obje- 
to, particularmente dos atributos específicos ou subordinados (atribu- 
tos “amarelo”, “pequeno”, “cantor” para o canário), sendo que os atri- 
butos superordenados (informação categorial) são preservados (o caná- 
rio pode ser categorizado como “vivo”, “animal”, “ave”). Essas agnostas 
de objetos, que podem afetar as diferentes modalidades sensoriais (vi- 
sual, táctil, auditiva e verbal, para as palavras faladas e escritas) podem 
ser chamadas de agnosias assemân-ticas. Sua especificidade categorial 
pode ser uma dicotomia entre os itens vivos e inanimados ou entre os 
itens biológicos e manufaturados. A maior incidência do dano das catego- 
rias biológicas pode ser explicada por uma organização taxonômica do 
sistema semântico ou, então, porque a identificação dos itens vivos é 
visualmente mais complexa, enquanto os objetos manufaturados têm o 
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privilégio da aprendizagem visual e sensório-motor a um só tempo e, 
portanto, menos vulnerável (quadro 7.1). 


Quadro 7.1. Características distintivas das diferentes agnosias visuais 


Agnosia 
aperceptiva 


Denominação 


| Definição pelo 
| uso (mímica) 
Emparelhamen- 
to (objetos de 
forma igual, 
objeto e figura) 
Classificação 
categorial e 
funcional 
Desenho (soli- 
citado) 
Desenho (có- 


pia) 


| Sinais associa- 
dos 


Prosopagnosia 


Alexia 


Locais lesionais| Difuso 
Dano bilateral 
do lóbulo lin- 
gual e 
fusiforme 


Agnosia 
associativa 
strito sensu 


(Sobretudo erros 
morfológicos) 


Prosopagnosia 


Agnosia das 
cores 
Alexia 


Dano bilateral do 
lóbulo lingual e 


| fusiforme 


e da afasia óptica 


Agnosia 
associativa 
multimodal 


(Sobretudo erros 


semânticos e 
perseverativos) 


Agnosia táctil 


Agnosita auditiva 
Anomia das cores 


Anomia das 
fistonomias 


Dano da memória 
semântica verbal. 


infarto cerebral 
posterior es- 
querdo ou ou- 
tras lesões do 
lóbulo lingual e 
fusiformes 
esquerdos. 
Dano área 39. 


Afasia 
óptica 


(Sobretudo 


| erros seman- 


ticos e perse- 
verativos) 
+ 


+ 


Alexia 
Anomia das 
cores 
Anomia das 
fisionomias 


infarto cere- 
bral posterior 
esquerdo 
Lobo 
occipital 
esquerdo 





À classificação acima foi inspirada na neuropsicologia clínica e nas contribui- 
ções da psicologia cognitiva. O modelo perceptivo de Marr (Fig. 7,3) foi 
brevemente evocado no caminho e levanta a hipótese da sucessão, a partir da 
visão de um objeto, de um esboço primário, e depois de um esboço em 2,5 D, 
mostrando um volume unicamente do ponto de vista do sujeito; esse esboço 
é seguido de uma representação tridimensional, independente de ponto de 
vista, que permite uma representação episódica do objeto, isto é, ligada ao 
próprio objeto, possibilitando reconhecê-lo quando é apresentado sob dife- 
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rentes ângulos: é essa atitude que seria abolida no déficit da categorização 
perceptiva (ver supra). Depois, para identificar o objeto, só falta ter acesso is 
representações estocadas na memória (na forma de representações prototípicas 
ou pictogênicas) que permitam o reconhecimento do qual participam as infor- 
mações, fornecidas pela memória semântica, sobre os atributos do objeto ce a 
rede associativa da qual ele faz parte. O modelo cognitivo proposto por 
Humphreys e Riddoch (1987, Fig. 7.3) postula, depois do tratamento senso- 
rial basal, uma etapa de análise local (detalhes) e global (forma) cuja alteração 
define (no 1 da Fig. 7.3) a agnosia das formas (ver supra); a etapa seguinte 
permite a integração da percepção num conjunto, que possibilita a segregação 
da figura de fundo e a elaboração de uma representação que depende do ponto 
de vista do sujeito, que podemos considerar análoga ao esboço de 2,5 D do 
modelo de Marr: a alteração dessa etapa constitui a agnosia integrativa, 
segunda variedade da agnosia aperceptiva (no 2 da Fig. 7.3) na qual o sujeito 
reconhece os detalhes, mas não pode fazer a síntese deles, recopia o desenho, 
traço por traço de “maneira servil” e fracassa na prova das figuras embaralhadas. 
À etapa seguinte permite uma representação estável, centrada no sujeito, 
tridimensional (consultar a representação 3 D de Marr) e sua alteração define 
a agnosia de transformação (no 3 da Fig. 7.3) que correponde ao déficit da 
categorização perceptiva, descrita mais acima, e que pode ser considerada ou 
como a terceira variedade de agnosia aperceptiva, ou já como uma agnosia 
associativa, pois o doente é capaz de desenhar o que vê, ou como uma pseudo- 
agnosia, Já que os objetos na sua apresentação habitual da vida diária são bem 
identificados. A etapa posterior é o reconhecimento da forma, graças ao esto- 
que das representações estruturais na memória, cuja alteração associa, ao 
déficit de identificação, um déficit das figuras (o sujeito fracassa no teste de 
“decisão do objeto” que consiste em dizer se uma série de traços corresponde 
ou não a um objeto real). Desenhar de memória é impossível; o sujeito também 
tem dificuldade em juntar os objetos similares no contorno geral, quando esses 
objetos são evocados por escrito ou verbalmente, por exemplo, reunir, num 
grupo de três objetos, o martelo, o machado e excluir a serra (Mehta et af, 
1992; dano no 4, na Fig. 7.3). A etapa seguinte, permite, a partir das representa- 
ções estocadas, ter acesso ao sistema semântico: a agnosia de acesso semáân- 
tico é, como a precedente, uma agnosia associativa com preservação das figu- 
ras (êxito no teste de decisão do objeto e possibilidade de desenhar um objeto 
denominado verbalmente; dano no 5 da Fig. 7.3). Finalmente, o dano do siste- 
ma semântico provoca a agnosia assemântica descrita acima (dano 6 na Fig. 
7.3). A afasia óptica é considerada, com base nesse modelo, como uma varie- 
dade de agnosia de acesso semântico, sendo que a mímica do objeto é direta- 
mente ativada por sua representação (ver supra): essa concepção de afasia 
óptica é um dos pontos fracos desse modelo cognitivo, aliás, muito elaborado. 


As agnosias das cores 


À ausência de identificação da cor, relacionada a circunferências sem suporte 
morfológico significativo, a imagens ou a objetos, pode resultar de um déficit 
da percepção, de um déficit do reconhecimento das cores como atributo dos 
objetos ou de um déficit que só diga respeito à denominação da cor. O exame 
deve, em primeiro lugar, analisar o nível perceptivo, por meio de explorações 
visuais: teste de Ishihara, prova de emparelhamento (teste de Farnsworth, lis 
de Holmgreen). A segunda etapa é o estudo do nível associativo: provas visuais 


Estica 
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como colorir desenhos, emparelhamento de cores e objetos (cereja vermelha; 
céu azul...) A terceira etapa é o estudo do nível visuoverbal: denominação da cor 
de estímulos não significativos e de figuras familiares de cores constantes (toma- 
te, ervilha...); podemos acrescentar provas verboverbais: perguntas sobre as 
cores de objetos (“Qual é a cor de ... um tomate, uma alcachofra etc.” ); e 
procurar nomes de objetos da mesma cor. 








A acromatopsia designa a incapacidade adquirida de percepção das cores 
numa parte (em particular, um hemicampo) ou na totalidade do campo vi- 
sual. Os doentes queixam-se de ver tudo “cinza”. Não se saem bem nas provas 
visuovisuais e visuoverbais, mas coseguem fazer as provas verboverbais que 
não incluem confrontação com um estímulo visual. A acromatopsia pode 
surgir isoladamente ou pode estar associada a uma alexia pura (infarto da 
cerebral posterior) ou a uma prosopagnosia. As lesões podem ser uni ou 
bilaterais e afetam o córtex ventromedial inferior, atingindo o giro lingual e o 
giro fusiforme que podem ser os homólogos da área V4 do macaco (ver supra). 





A agnosia das cores não afeta a percepção da cor e os pacientes conseguem se 
sair bem no teste de Ishihara e no emparelhamento de cores. Em compensa- 
ção, não conseguem fazer a prova de colorir os desenhos, de emparelhar as 
cores com os objetos. O âmbito semiológico é causa de discussão: o fato de 
fracassar na evocação verbal de cores ligadas a objetos, cujos nomes damos ao 
sujeito, fez com que esse distúrbio fosse considerado como uma afasia especí- 
fica para as cores, ainda mais porque podem coexistir sinais de afasia. Mas, 
um fracasso nas tarefas visuoverbais (“Qual é a cor de um tomate?”) pode 
acontecer na ausência de qualquer outro sinal de afasia e a resposta a essa 
pergunta pode proceder ou da recuperação da memória de informações pura- 
mente verbais (até um cego de nascença pode saber que um tomate é vermelho 
porque lhe foi ensinado), ou da recuperação de informações pictóricas que 
dizem respeito à imagem das cores (achar mentalmente a imagem do tomate) 
e, na prática, é muito difícil saber qual dos dois processos está sendo empre- 
gado. Entretanto, obrigatoriamente fazemos o sujeito recorrer a uma imagem 
das cores quando lhe pedimos para encontrar o nome de objetos cuja cor é 
determinada por convenções sociais (ao contrário dos objetos naturais: cor 
das caixas de cartas, das ambulâncias, dos carros de bombeiro) ou de objetos 
pessoais (cor do carro, do cachorro, do gato, da bicicleta...). Assim, é possível 
distinguir duas situações clínicas. Na primeira, o sistema de imagens está 
alterado e é como se o sujeito tivesse um déficit da memória visual de longo 
prazo para os atributos cromáticos dos objetos (que pode coexistir com uma 
agnosia para as cores e com lesões occipitais). Na segunda, o sistema de 
imagens está preservado, evocando uma desconexão entre a linguagem e 
as imagens (desconexão verbovisual). 











À anomia das cores designa a incapacidade de nomear ou de designar as cores, 
sendo que a percepção é correta e que os testes de colorir o desenho e de 
emparelhar cores e objetos são bem realizados (quadro 7.11). As provas 
verboverbais, em príncipio, são bem-sucedidas. A anomia acompanha mais 
comumente uma hemianopsia lateral homônima, uma alexia sem agrafia e 
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mesmo uma afasia óptica. A anomia das cores pode estar ligada à desconexão 
entre as áreas visuais e os centros da linguagem, implicando o corpo caloso, ot 
a transferência inter-hemisférica de informações entre o lobo occipital esquici 
do e as áreas da linguagem (Fig. 7.4). 


Quadro 7.Il. Esquema distintivo das perturbações da percepção, do 
reconhecimento da denominação das cores 


Nível perceptivo Ishihara 
Emparelhamento de cores 


Nível associativo 
Colorir desenhos 


Emparelhamento de cores e 
objetos 


Nível visuoverbal 
Denominação de cores 
“puras” ou nos objetos 


Etapa verboverbal 
Denominação de cores de 
objetos nomeados para 

o sujeito 





Estímulo visual Estímulo verbal Estímulo táctil 


É 






istema l|(a) istema 
semântico semântico 





visual verbal 


Denominação 


Fig. 7.4. Organização do sistema semântico, segundo Beauvois. 
Em a, lugar presumido da desconexão na afasia óptica. 






Sistema das 
representações 
estruturais 





B Sistema 
semântico 


Fig. 7.5. Vias diretas (A) e indireta (B) que unem o sistema das representa- 
ções estruturais ao léxico (segundo Ratcliff e Newcombe). 
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| A SÍNDROME DE RIDDOCH E A ACINETOPSIA 





Riddoch (1917), fundamentando-se no estudo dos déficits do campo vi- 
sual causados por ferimentos de guerra no lobo occipital, e constatando a 
preservação da percepção do movimento nas porções cegas do campo 
visual, sugeriu que a percepção do movimento era independente da per- 
cepção “da luz, da forma e da cor”. Atualmente, admitimos que as lesões 
do córtex estriado (VI, que corresponde à area 17 de Brodmann, nos 
lábios da fissura calcarina) provocam uma hemianopsia ou, no caso de 
bilateralidade, uma cegueira cortical que preserva a percepção do movi- 
mento: essa dissociação pode ser denominada síndrome de Riddoch 
(Ceccaldi et al., 1992; Zeki et al, 1998). A dissociação inversa, isto é a 
| não-percepção do movimento ou acinetopsia, foi descrita por Zihl e seus 
colaboradores que observaram uma doente com dificuldade no cálculo e na 
linguagem e que, além disso, havia perdido a percepção do movimento: ela 
não conseguia servir chá, nem café porque, para ela, o líquido estava imó- 
vel, parecia congelado, como uma pedra de gelo; ela era incapaz de avaliar 
um movimento, ou a velocidade dos veículos, era-lhe muito difícil atraves- 
sar a rua. Essa doente não tinha déficit do campo visual, nem agnosia 
visual, As lesões, de natureza vascular, poupavam o córtex estriado, 





À percepção do movimento é controlada pelo análogo da área V5 do maca- 

co, na parte posterior do giro temporal médio, no fim das áreas 19 e 37 | 
(Ceccaldi e Benelhady, 1998). A estimulação magnética demonstrou que os 

influxos visuais que geram a percepção do movimento se dividem em duas 

correntes, uma que chega a VS depois de passar por V1, outra que chega 

diretamente a V5 (Beckers e Zeki, 1995). 


A PROSOPAGNOSIA 





À prosopagnosia designa a incapacidade em reconhecer os rostos familiares. 
Os doentes, que se podem queixar dos distúrbios ou parecer indiferentes, não 
reconhecem os parentes pessoalmente, nem em fotografias; também não reco- 
nhecem as pessoas públicas que vêem nas fotos ou na televisão e nem mesmo 
reconhecem a própria imagem no espelho. No entanto, o reconhecimento 
pode acontecer por procedimentos vicariantes: pela voz, pelo modo de andar, 
pelos óculos ou pelo bigode, ou ainda, por particularidades no vestir. 


Podemos duvidar da especificidade do distúrbio quando existe uma agnosia 

visual aperceptiva e, em particular, uma agnosia das formas, que poderia | 
afetar intensamente a discriminação dos rostos por causa da complexidade da | 
tarefa visual. Alguns sujeitos prosopagnósicos têm dificuldade no tratamento 

perceptivo dos rostos e dificuldade para emparelhar rostos idênticos, vistos 

sob ângulos diferentes, ou ainda para reconhecer o sexo que corresponde aos 

rostos que vêem em fotografias. Também sentem dificuldade em emparelhar 

os rostos sob diferentes condições de iluminação, ou em emparelhar expressões 

emocionais: entretanto, esses distúrbios (observados eletivamente em lesões 

do hemisfério direito) podem não coexistir com uma prosopagnosia. Existem, 

também, prosopagnosias sem nenhum distúrbio do tratamento perceptivo 

visual dos rostos, mas com impossibilidade de aprender a identificar novos . 
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rostos (como o da equipe que trata do doente no hospital). À prosopupimnta 
pode estar associada a uma acromatopsia, a distúrbios do campo visual, di 
acalculia ou a uma alexia espacial, à perda da memória topográfica c à apnosi 
das cores. Todos esses distúrbios podem regredir sem que a prosopagnosta se 
modifique. 


Pode parecer que a prosopagnosia deixa um reconhecimento implícito, pelo 
menos se a julgarmos pelas reações emocionais avaliadas pelo reflexo simpá- 
tico (rostos familiares, emparelhamento de um nome e de um rosto). Em 
certos casos, o sujeito prosopagnósico vê seu déficit estender-se aos animais 
familiares (como as vacas para um pecuarista que não mais consegue distin- 
gui-las umas das outras). O déficit também pode ser estendido ao reconheci- 
mento das marcas de carros, às variedades de flores ou de pássaros, o que fez 
com que a prosopagnosia fosse considerada como um distúrbios específico de 
identificação individual dos membros de uma mesma classe semântica. Falta 
falar sobre os casos de prosopagnosias puras e de duplas dissociações obser- 
vadas (zooagnosia sem aprosopagnosia, por exemplo) que permitem susten- 
tar a especificidade dos processos de reconhecimento dos rostos humanos, 
ainda mais porque nos sujeitos com lesões corticais unilaterais não foi encon- 
trada correlação entre as perturbações dos testes de reconhecimento e de 
emparelhamento de rostos com as dos testes de fotos de objetos diversos que 
pertenciam à mesma categoria (por exemplo, construções). 


No plano lesional, mesmo que constantemente sejam encontradas lesões 
têmporo-occipitais bilaterais, agora já está estabelecido que lesões uni- 
laterais direitas da junção têmporo-occipital (giro para-hipocampal, giro 
lingual, giro fusiforme) são suficientes para provocar uma prosopagnosia. 


O modelo cognitivo de reconhecimento dos rostos elaborado por Bruce e 
Young (1986) sugere, de acordo com os dados clínicos, que depois de análise 
visual, os rostos são identificados graças às unidades de reconhecimento espe- 
cífico dos rostos (Fig. 7.6) que se comportam como um estoque memorizado 
de rostos conhecidos que, em seguida, seriam ligados aos centros de iden- 
tidade das pessoas, ou conjunto dos conhecimentos necessários à indi- 
vidualização das pessoas. Esses centros de identificação estariam ligados à 
memória semântica geral. Mesmo em caso de dano das unidades de reconheci- 
mento dos rostos (ou seja, em caso de prosopagnosia), os pacientes poderiam 
emparelhar os rostos e identificar expressões faciais, porque esse é um trata- 
mento independente, diretamente vinculado ao sistema semântico. Também 
podemos compreender que informações visuais (óculos, barba...) ou extravi- 
suais permitam que um prosopagnósico reconheça certos rostos, porque es- 
sas informações estão diretamente ligadas aos códigos de identidade das pes- 
soas. Em certas agnosias visuais e na afasia óptica, os rostos são reconhecidos 
mas não são denominados pelo canal visual, o que realiza uma desconexão 
visuoverbal, que deve ser distinguida da anomia dos nomes próprios, que não 
depende do canal sensorial usado. E difícil confundir a prosopagnosia com 
uma síndrome amnésica. Numa síndrome amnésica, a memória dos fatos anti- 
gos é conservada e o paciente lembra-se das pessoas que conheceu há muito 


DO 
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tempo, o que não é o caso da proso-pagnosia. Porém, já foi observado num 
amnésico um não reconhecimento de fotos de pessoas famosas e familiares, 
sendo que na múltipla escolha, a pessoa famosa era identificada: essa dissociação 
pode sugerir a existência de dois tipos de representações de pessoas conheci- 
das, uma puramente mnésica, outra que corresponderia às unidades de reco- 
nhecimento de rostos e que permitiria os julgamentos de familiaridade. 


ROSTO 









Í U R R 
— | | | Tratamento nidades de reconheci- 
Análise das Leitura dos visual mento específico 
expressões lábios dirigido de rostos 


óculos 
at; 









Centros de identidade 
(conhecimento) das 
pessoas 


Léxico dos nomes 


Sistema 
semântico T 
Produção dos nomes 


Fig. 7.6. Modelo cognitivo de reconhecimento dos rostos (segundo Bruce e 
Ypung e segundo Hodges). A prosopagnosia é causada por uma lesão 
em À. 


A prosopagnosia deve ser distinguida da síndrome de Capgras ou “ilusão de 
sósias”, classificada em psiquiatria entre os delírios de identificação das pes- 
soas: O sujeito não identifica as pessoas da família e acha que elas foram 
substituídas por um impostor, um sósia (“Parece com ele, mas não é ele "...). 
Esse distúrbio que pode ser observado numa lesão do hemisfério direito foi 
interpretado como uma “agnosia de identificação” que, no modelo de Bruce e 
Young, poderia corresponder a uma incapacidade de acesso aos centros de 
identidade das pessoas, sendo que o reconhecimento dos rostos seria preser- 
vado. De fato, nessa síndrome há a convicção de que o parente é um impostor 
e é considerado um sósia ou uma cópia (ver capítulo 20, p. 275). 
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AS METAMORFOPSIAS DOS ROSTOS 





As metamorfopsias são, na maioria das vezes, paroxísticas. Quando perma- 
nentes, estão, em geral, associadas a uma prosopagnosia. Também podem scr 
isoladas e, então, o doente tem a impressão de uma percepção deformada dos 
rostos, que pode poupar as fotografias “por causa da imobilidade dos traços, 
como disse um doente”. 


A SÍNDROME DE BALINT 





Essa síndrome foi descrita em 1909, com o nome de paralisia psíquica do 
olhar. Ela associa três elementos semiológicos. 


A paralisia chamada de paralisia psíquica do olhar ou apraxia óptica desig- 
na a incapacidade de o olhar do doente fixar um alvo no seu campo visual 
periférico, mesmo vendo e reconhecendo o objeto que deve olhar: o doente 
não consegue desviar o olhar de um objeto para o outro. Esse era o caso do 
doente de Hecaen e de seus colaboradores, que não mais conseguia acender o 
cigarro com a chama que lhe apresentavam, ou o de um outro doente que dizia: 
“Não sei mais para onde estou olhando, eu estou vendo, mas não sei onde”. 
Os movimentos oculares rápidos, chamados de movimentos sacádicos, per- 
mitem que se direcione o olhar espontaneamente ou em segiiência, para qual- 
quer objeto que apareça no campo de visão: é esse movimento sacádico que 
não é mais produzido. O sujeito tem imensa dificuldade para desviar o olhar 
do objeto que está fixando (daí o nome de espasmo de fixação, dado por 
Holmes); em seguida seu olhar parece não ter um destino, até que ele encontra, 
por acaso, o objeto que procurava, no qual fixará novamente o olhar. A 
eletrooculografia confirma a desorganização anárquica da exploração visual, a 
fixação espasmódica e a alteração dos movimentos visuais guiados, dos movi- 
mentos de acompanhamento e dos movimentos sacádicos de atração visual. 
Entretanto, foram revelados movimentos normais de acompanhamento de um 
ponto; o nistagmo optocinético é abolido. 


À ataxia óptica ou ataxia visuomotora designa a incapacidade de atingir um 
alvo, ao se guiar pela visão: o doente não consegue pegar um objeto colocado 
no seu campo de visão e essa dificuldade, bilateral, pode predominar em uma 
das mãos, a preensão sendo mais difícil no hemicampo visual oposto à mão 
mais atingida. À pesquisa de uma ataxia óptica deve ser rigorosa: o exa- 
minador, diante do sujeito, solicita para que ele olhe bem à frente; apresenta ao 
sujeito um objeto em cada quadrante superior e inferior de cada hemicampo 
visual, convidando-o a pegá-los, primeiro com uma mão, depois com a outra; 
o examinador apresenta simultaneamente dois objetos nos hemicampos direi- 
to c esquerdo, convidando o sujeito a pegá-los ao mesmo tempo, primeiro 
com a mão homolateral a cada objeto, depois de maneira cruzada, a mão 
esquerda pegando o objeto situado à direita e vice-versa. Para se ter certeza de 
uma ataxia óptica, é preciso que a acuidade visual, a força muscular, a sensibi- 
lidade proprioceptiva e a coordenação dos membros sejam satisfatórias. No 
caso de ataxia, o membro tateia em direção ao alvo, perde o alvo, passa além 
dele ou volta ao alvo depois de bater no braço do examinador. Os testes que 
exigem uma coordenação visuomotora (por exemplo, cercar a figura geométri- 
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ca e colocar um ponto no centro dela) mostram-se muito alterados (Luria, Fig. 

7.7). Pode existir, além da síndrome de Balínt, ataxias unilaterais, isto é, que só 

| afetam um único hemicampo visual, e os objetos são mal apreendidos pela 

mão homolateral ao hemicampo atingido (ataxia direta), pela mão oposta 

(ataxia cruzada) ou pelas duas mãos. Uma lesão parietal posterior ou parieto- 

occipital unilateral foi documentada em casos de ataxia unilateral. A ataxia 

óptica sugere uma alteração das conexões homo e heterolaterais entre o córtex 
visual e o córtex motor. 








Fig. 7.7. Teste proposto por Luria para explorar a coordenação visuomotora 
(cercar o triângulo, depois colocar um ponto no meio dele). 





O déficit da atenção visual (ou desorientação visual) designa a impossibilida- 
de das estimulações periféricas de solicitar a atenção visual. O doente só pode 
ver um objeto de cada vez, qualquer que seja o tamanho que ele tenha: trata-se 
de uma simultagnosia (ver supra) e só os estímulos maculares são percebidos. 
Os doentes podem ter grandes dificuldades para perceber objetos em mo vi- 
mento. 


O problema funcional é grande. As lesões afetam as duas regiões parieto- 
occipitais (em particular por infarto conjunto das cerebrais anteriores e pos- 
teriores ou em caso de metásteses; Mesulam, 1985). O lobo parietal, especi- 
almente a área 7, teria um centro visuomotor implicado na mobilização do 
olhar provocado por estímulos visuais, bem como na coordenação do olhar e 
da preensão. Também existe, nas formas graves da síndrome, um dano frontal 
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que, por prejuízo da área 8, explicaria a fixação espasmódica do olhar. Nú 
ausência de um dano frontal, uma desconexão occipito-frontal pode ser evocada. 
A síndrome de Balint aparece como consequência de desordens que afetam ao 
mesmo tempo o tratamento das aferências visuais, os movimentos do olhar e 
os gestos solicitados pelo contexto panorâmico. 
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Agir no mundo que nos cerca implica não só poder conhecer os parâmetros 
espaciais dos objectos (volume, direção, movimento) e suas relações espaciais, 
mas, também saber movimentar nosso corpo num espaço real já conhecido ou 

explorado, graças à leitura, num mapa ou numa planta, das relações topográ- 

ficas. De acordo com Hecaen (1972), podemos diferenciar os distúrbios da 
percepção espacial dos distúrbios da manipulação e da memória de dados 


espaciais e topográficos. 





DISTÚRBIOS DA PERCEPÇÃO ESPACIAL 





A desorientação visual de Holmes e Horrax 


Essa desorientação reúne os distúrbios de localização dos objetos isolados. 
O doente pode declarar que os objetos lhe parecem grandes demais, ou pe- 
quenos demais, ou muito curvos, ou muito próximos ou muito afastados ou, 
às vezes, esse distúrbio é confusamente percebido (“As coisas não se pare- 
cem com o que deveriam parecer”, Critchley, 1960). O sujeito não conse- 
gue indicar, num grupo de objetos, aquele que está mais longe ou mais 
próximo, o que está mais à direita ou mais à esquerda, o mais comprido ou 
o mais curto. Para ele, é difícil apontar na direção de um estímulo ou de seguir 
um objeto em movimento. Ele pode ter dificuldade em contar os objetos no 
espaço e esses distúrbios podem limitar-se a um hemicampo visual, mesmo na 
ausência de hemianopsia. As dificuldades podem predominar num espaço 
mais próximo. À visão estereoscópica também pode ser enfraquecida, saben- 
do que é preciso distinguir a percepção da profundidade real dos objetos no 
espaço e a percepção de relevo, ligada à visão binocular. A percepção dos 
movimentos pode ser extinta, mas essa extinção também pode acontecer de 
maneira isolada. 





Os déficits de julgamento da direção das linhas podem ser identificados 
quando apresentamos ao sujeito pares de linhas de direção diferente e pedi- 
mos que ele escolha as duas linhas que vão na mesma direção, numa disposi- 
ção padronizada, organizada em leque (Benton, 1978, Fig. 8.1). 


Os distúrbios da percepção espacial estão ligados a lesões posteriores dos 
hemisférios cerebrais, especialmente do lado direito. 


Os distúrbios da rotação mental indicam uma incapacidade para imaginar e, 
portanto, para determinar, numa prova de múltipla escolha, como evolui a 
representação de uma figura quando ela gira em torno do seu eixo. Em sujeitos 
“normais”, o tempo de reação aos julgamentos de rotação é mais demorado 
quanto mais elevado for o valor do ângulo de rotação. Os distúrbios de rotação 
mental podem ser observados tanto depois de uma lesão esquerda quanto 
depois de uma lesão direita, e já foi dito que o hemisfério direito garante a 
transformação das imagens mentais, enquanto o hemisfério esquerdo permite 
a evocação das imagens a partir do estoque mnésico. 





As agnosias osprcis 124 





Fig. 8.1. Exemplo extraído do teste de julgamento de direção de linhas de 
Benton (1978). 


Ataxia e agnosia do espelho 


O ser humano adquire, progressivamente, ao longo da infância e na idade 
adulta, as adaptações visuomotoras necessárias para reconhecer o que se vê 
num espelho, inclusive seu próprio corpo, e para agir no objeto “real”, olhan- 
do para o objeto “virtual”. É por isso que o ser humano pode fazer a barba, 
pentear-se, maquiar-se, olhando-se num espelho e guiando suas ações por ele. 
A ataxia do espelho e a agnosia do espelho caracterizam-se pela incapacidade 
de alcançar um objeto real, ao olhar no espelho a imagem virtual. 


A ataxia do espelho caracteriza-se, nas formas mais intensas, pelo fato de que 
o paciente, a quem pedimos que pegue um objeto real, ao olhar no espelho a 
imagem virtual, dirige a mão, espontaneamente, para o objeto virtual e não 
pode corrigir-se de uma maneira autônoma. No entanto, o sujeito pode dirigir 
sua mão para o objeto real depois de o examinador indicar-lhe a direção do 
movimento por meio do espelho, sendo que mesmo com essa ajuda ainda 
podem persistir alguns erros direcionais, tanto com o braço contralateral quanto 
com o braço homolateral. O distúrbio não é de natureza agnósica pois o objeto 
real é corretamente diferenciado da imagem virtual. As formas mais suaves 
caracterizam-se por erros direcionais, sendo que o sujeito não dirige o braço 
para a imagem virtual e sim para o objeto. Não aparece nenhum distúrbio no 
teste de julgamento de direção de linhas, de Benton (Fig. 8.1). 


A agnosia do espelho caracteriza-se pela incapacidade em distinguir o espaço 
real do espaço virtual visto no espelho: o objeto é, então, localizado no espe- 
lho ou atrás dele e uma das mãos dirige-se para o espelho, quando pedimos ao 
sujeito que pegue o objeto. Às vezes, o sujeito dirige a mão para o objeto rcal, 
o que acontece, na maioria das vezes, com a mão ipsilateral à lesão e não com 
a mão contralateral. Aparecem perturbações no teste que avalia a capacidade 
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de rotação mental (Peters et aí., 1995) e no teste de julgamento das linhas. As 
lesões afetam um dos lobos parietais e são expressas de maneira bilateral, com 
mais intensidade no hemicorpo contralateral. 


Nas ataxias do espelho, as lesões estão localizadas entre a parte posterior 
da porção inferior do giro pós-central c o giro supramarginal, assim como 
no interior do sulco intraparietal anterior. Nas agnosias do espelho, as le- 
sões afetam a junção têmporo-parieto-occipital, vizinha ao sulco temporal 
superior (Binkofski et al., 1999). 


DISTÚRBIOS NO MANEJO 
| DOS DADOS ESPACIAIS E | 
| DE ORIENTAÇÃO TOPOGRÁFICA 





A negligência espacial unilateral 


A negligência espacial unilateral (consultar p. 129) é uma perturbação do 
tratamento dos dados espaciais, cuja existência, sozinha, pode explicar os 
distúrbios no manejo dos dados espaciais (como se orientar com um mapa) 
ou da memória topográfica (como andar numa cidade de acordo com um 
itinerário definido). Porém, esses distúrbios podem existir intrinsecamente, 
sem nenhuma heminegligência. Como destacaram Hecaen e seus colabora- 
dores, em 1956, esses distúrbios não são puramente agnósicos: também com- 
prometem a ação no espaço e estão estreitamente associados às perturba- 
ções visuoconstrutivas, às agrafias, às alexias ou acalculias espaciais, às 
assomatognosias para realizar uma “síndrome apractognósica do entroca- 
mento do hemisfério menor”. 


A planotopocinesia de Pierre Marie 


Descrita por Pierre Marie, em 1924, e designada por Hecaen e seus colabora- 
dores, em 1972, com o nome de perda da noção topográfica, ela se caracteriza 
pela incapacidade de orientar-se com um mapa. Podemos descobri-la estudan- 
do os desempenhos do sujeito: 


— na localização das cidades num mapa mudo; 

— na indicação, numa planta da cidade, do itinerário habitual (de carro, de 
ônibus, de metrô... em função do contexto da vida do sujeito) e comparan- 
do-a à capacidade de verbalização: as ruas, as estações de metrô ou as para- 
das de ônibus são nomeadas, mas as relações espaciais são desorganizadas 
e o sujeito movimenta-se, na planta, em várias direções; 

— na procura e na aprendizagem de um itinerário na planta de uma cidade 
imaginária; 

— na aprendizagem de um labirinto. 


Esses distúrbios estão especificamente ligados às lesões posteriores do he- 
misfério direito, mas a interpretação deve ser prudente. Pois, os distúrbios 
de aprendizagem de um labirinto ou de reconhecimento e aprendizagem de 
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um itinerário podem resultar de mecanismos múltiplos: planotopocimesta, 
mas, também, agnosia espacial unilateral nas mesmas lesões posteriores do 
hemisfério direito, distúrbio mnésico que atrapalha a aprendizagem das rela- 
ções espaciais nas lesões hipocâmpicas direitas, indeterminação direita-es- 
querda nas lesões parietais esquerdas, perturbações da capacidade de programa- 
ção segiiencial nas lesões frontais. A dificuldade para orientar-se numa planta 
está, muitas vezes, associada a uma acalculia espacial e ao distúrbio no vestir. 


A perda da memória topográfica ou desorientação espacial 


Acontece de a perda da memória topográfia ser agrupada com a plano- 

topocinesia (que muitas vezes ela acompanha) com o nome de déficit da 

orientação topográfica. Também pode ser designada com o nome de desorien- 

tação topográfica, desorientação ambiental ou desorientação espacial. Esse 

distúrbio manifesta-se pela incapacidade em reconhecer os locais familiares 

(agnosia ambiental) e de neles orientar-se: casa, bairro, cidade. Sendo que 

esses doentes são totalmente incapazes de aprender a orientar-se num lugar 

novo, como o hospital. As ruas, as casas, as construções, as estações de 

ônibus ou de metrô são reconhecidas como tais, mas perdem o valor iden- 

tificador de referência topográfica. Quiseram estabelecer que há duas varie- 

dades no distúrbio. A primeira é agnósica: o sujeito, embora apto a classifi- 

car categorialmente os prédios (igreja, edifícios...) ou os móveis da própria 

casa (armário, aparador...), não mais os reconhece; trata-se, então, de uma 

agnosia dos locais familiares, que também atinge as ruas e as praças, que 

parecem estranhas e diferentes e que pode ser aproximada da prosopagnosia, | 
muitas vezes associada. A segunda variedade é uma amnésia topográfica que 
elimina a capacidade de usar o ambiente que o cerca para orientar-se. Na 

verdade, essa distinção entre uma variedade agnósica e uma variedade 

amnésica de desorientação topográfica é clinicamente difícil. Quase sem- 

pre, os doentes estão impossibilitados de descrever verbalmente os locais | 
familiares, um itinerário ou uma casa; quando conseguem fazê-lo, trata-se, 

em geral, da ação de uma memória puramente verbal (dar o número de 

cômodos da própria casa, assinalar a existência de uma escada, enumerar as 

estações de metrô ou nomes de ruas...). Eles se perdem até dentro de casa, só 

achando com dificuldade, depois de tateamentos sucessivos, a porta da 

cozinha, da sala ou do banheiro. 


Quase sempre os distúrbios estão associados: hemianopsia, às vezes qua- 
drantal e esquerda, acromatopsia, prosopagnosia, apraxia construtiva, apraxia 
no vestir, agrafias, alexias, acalculias do tipo espacial. A desorganização espa- 
cial é intensa quando a desorientação topográfica se complica com uma agnosia 
espacial unilateral. 


As lesões são bilaterais ou unilaterais e, nesse caso, um papel preponderante 
é concedido à região occipital do hemisfério direito e ao giro para-hipocampal 
direito. bem como à substância branca adjacente no território da artéria cerc- 
bral posterior. Essa topografia lesional pode apoiar a hipótese tanto de uma 
desordem agnósica (lobo occipital) quanto de um déficit mnésico (giro para- 
hipocampal), ao conceber a desorientação espacial como uma perturbação dos 
mecanismos de aprendizagem e de rememoração das informações visuais, que 
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estruturam geograficamente o ambiente no qual o ser humano se locomove. O 
mais surpreendente, qualquer que seja a explicação, é a característica bem 
peculiar dos distúrbios, pois pode haver uma desorientação espacial na ausên- 
cia de uma planotopocinesia e independente de distúrbios elementares da 
memorização espacial, como a aprendizagem de um labirinto. 





Tentativa de síntese e de classificação 
da “desorientação topográfica” 


Aguirre e d'Esposito propuseram, em 1999, diferenciar quatro aspectos clíni- 
cos e neuroanatômicos da desorientação topográfica. 


— À desorientação egocêntrica (ver supra, A desorientação visual de Holmes 
e Horrax), na qual existem dificuldades para localizar os objetos em relação ao 
corpo; as descrições de itinerários são pobres e inexatas, sendo que a ca- 
pacidade de reconhecimento visual do ambiente permanece intacta. Essa 
síndrome de desorientação egocêntrica no espaço corresponde às lesões bila- 
| terais ou direitas do lobo parietal posterior. | 





— À desorientação direcional demonstra perturbações das representações 
espaciais excêntricas. Sendo que o reconhecimento dos pontos de referência 
do ambiente é preservado e, na ausência de desorientação egocêntrica, há uma 
incapacidade para deduzir as informações direcionais necessárias para definir 
o trajeto a ser percorrido. Foi isso o que se passou com um paciente de 

Takahashi (Takahashi et al., 1997), que era motorista de táxi e que, de repente, 
não sabia mais que direção tomar para chegar ao seu destino, sendo que os 
arredores (prédios, paisagens) eram perfeitamente reconhecidos. Há uma inca- 
| pacidade para descrever as respectivas posições dos lugares conhecidos e 

para desenhar o mapa do itinerário. Essa síndrome de desorientação direcional 
| corresponderia a lesões da região cingular poste-rior (direita), em cujo nível 
| pôde ser evidenciada, num rato, uma pequena população de células ativadas 
quando o animal precisava executar uma tarefa de orientação no seu meio 
ambiente (Chen et al., 1994). Uma lesão do tálamo direito dorsomedial e 
lateral também poderia provocar o mesmo distúrbio (Kawahara et aí., 1986). 


— À agnosia topográfica ou agnosia dos pontos de referência topográficos 
seria uma variedade da “perda da memória topográfica” (ver supra) na qual 
existe uma incapacidade para usar os pontos de referência das redondezas 
para orientar-se. Na verdade, a memória topográfica, no sentido estrito do 
termo, é boa: o sujeito pode desenhar plantas das ruas e itinerários de locais 
familiares, consegue descrever a própria casa ou monumentos familiares, mas 
é incapaz de reconhecê-los em fotografias ou quando está diante deles. Um 
detalhe, como um número na fachada, pode permitir que o sujeito identifique 
sua casa. Então, o sujeito não pode orientar-se em lugares conhecidos, nem 
aprender a orientar-se em lugares novos. No entanto, está apto a pôr em ação 
condutas vicariantes: saber que deve virar à direita ou à esquerda num sinal, 
guiar-se lendo os nomes das ruas e ao identificar os números. Em suma, tratar- 
se-ia de uma agnosia visual específica para as informações topográficas | 
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fornecidas por elementos, construídos ou não construídos, que compocem o 
meio ambiente. As lesões, lateralizadas à direita ou bilaterais, afetam espe 
cialmente a parte medial do lobo occipital e, notadamente, o giro lingual abaixo 
da fissura calcarina, por exemplo, num infarto da artéria cerebral posterior 
direita. 


— À desorientação topográfica anterógrada conserva a orientação nos lu- 
gares conhecidos, mas o sujeito não consegue aprender a orientar-se em luga- 
res novos. No entanto, outras informações, que não topográficas, podem ser 
memorizadas e o sujeito consegue desenvolver comportamentos vicariantes, 
recorrendo a sinais, como uma inscrição numa porta, ou nomes de ruas. As 
lesões atingem o giro para-hipocampal direito e, então, induzem uma amnésia 
especializada, o que mostra o papel do córtex para-hipocampal na aquisição 
de informações topográficas. As lesões limitadas ao hipocampo e unilaterais 
não causam amnésia topográfica, enquanto as lesões bilaterais dos hipocampos 

provocam uma desorientação anterógrada incluída nas perturbações mnésicas 

plurissetoriais da memória episódica, que caracterizam as amnésias hipocâm- 

picas. 
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AS NEGLIGÊNCIAS 
UNILATERAIS 


A NEGLIGÊNCIA ESPACIAL UNILATERAL 
E SEU CONTEXTO SEMIOLÓGICO 





Descrição clínica 


A negligência para um lado do espaço ou desatenção visual unilateral, ou 
ainda, agnosia espacial unilateral, designa a incapacidade de prestar aten- 
ção e iniciar a ação tanto em um hemiespaço como no hemicorpo correspon- 
dente. O espaço (corporal e extracorporal) afetado é, quase sempre, o esquer- 
do: efetivamente, são as lesões do hemisfério direito que provocam as negli- 
gências mais freglientes, as mais sérias e as mais duráveis. 


Nas formas mais intensas, há uma negligência absoluta de tudo o que se 
passa à esquerda do doente que só escreve, só lê, só desenha, só pega com 
uma ou outra mão (acinesia direcional) num único hemiespaço, no caso o 
direito, seja esse espaço materializado por uma página, por uma mesa ou por 
um quarto. O espaço negligenciado é o que é proposto para a exploração do 
sujeito: trata-se, então, do espaço “global” (o sujeito só lê e só desenha na 
parte direita da página) e também de unidades de tratamento que segmentam 
o espaço “global” (assim, o sujeito só desenha, à direita da página, a parte 
direita de um cubo ou de uma casa; ele só lê a parte direita de um texto escrito 
e o pedaço direito das palavras, sendo que a parte esquerda de cada palavra 
ou não é lida, ou é lida de maneira inexata). O doente não presta atenção a 
nenhum observador que esteja situado à sua esquerda e, em todo o caso, não 
se vira para ele: se responde às perguntas, ele o faz olhando para o interlocutor 
a sua direita. O sujeito tem grande dificuldade para seguir um itinerário ou 
mesmo para sair de uma sala, quando a porta está situada à esquerda: nesse 
caso, a saída pode ser encontrada uma vez que o sujeito, virando, coloque a 
porta no seu espaço direito. Quando anda, ele bate nos obstáculos situados 
à esquerda e é incapaz de guiar um veículo. A negligência afeta realmente 
uma metade do espaço e não um hemicampo visual. Acontece que, embora uma 
hemianopsia lateral homônima seja frequentemente associada à negligência 
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espacial, ela não é “nem constante, nem necessária” (Hecaen, 1972). 


A negligência é, então, ao mesmo tempo de atenção (vertente aferente) e 
intencional (vertente eferente). A negligência também a afeta a representa- 
ção mental do espaço: o sujeito só consegue descrever a parte direita de um 
lugar familiar (como uma praça da cidade onde mora), mas descreve o outro 
lado da praça se pedirmos que ele se vire mentalmente e descreva novamente 
a praça. O mesmo fenômeno pode ser observado ao se pedir ao sujeito que 
imagine o mapa do próprio país e cite as principais cidades. 
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A NEGLIGÊNCIA ESPACIAL UNILATERAL 
E SEU CONTEXTO SEMIOLOGICO 





Descrição clínica 


À negligência para um lado do espaço ou desatenção visual unilateral, ou 
ainda, agnosia espacial unilateral, designa a incapacidade de prestar aten- 
ção e iniciar a ação tanto em um hemiespaço como no hemicorpo correspon- 
dente. O espaço (corporal e extracorporal!) afetado é, quase sempre, o esquer- 
do: efetivamente, são as lesões do hemisfério direito que provocam as negli- 
gências mais frequentes, as mais sérias e as mais duráveis. 


Nas formas mais intensas, há uma negligência absoluta de tudo o que se 
passa à esquerda do doente que só escreve, só lê, só desenha, só pega com 
uma ou outra mão (acinesia direcional) num único hemiespaço, no caso o 
direito, seja esse espaço materializado por uma página, por uma mesa ou por 
um quarto. O espaço negligenciado é o que é proposto para a exploração do 
sujeito: trata-se, então, do espaço “global” (o sujeito só lê e só desenha na 
parte direita da página) e também de unidades de tratamento que segmentam 
o espaço “global” (assim, o sujeito só desenha, à direita da página, a parte 
direita de um cubo ou de uma casa; ele só lê a parte direita de um texto escrito 
e o pedaço direito das palavras, sendo que a parte esquerda de cada palavra 
ou não é lida, ou é lida de maneira inexata). O doente não presta atenção a 
nenhum observador que esteja situado à sua esquerda e, em todo o caso, não 
se vira para ele: se responde às perguntas, ele o faz olhando para o interlocutor 
a sua direita. O sujeito tem grande dificuldade para seguir um itinerário ou 
mesmo para sair de uma sala, quando a porta está situada à esquerda: nesse 
caso, a saída pode ser encontrada uma vez que o sujeito, virando, coloque a 
porta no seu espaço direito. Quando anda, ele bate nos obstáculos situados 
à esquerda e é incapaz de guiar um veículo. A negligência afeta realmente 
uma metade do espaço e não um hemicampo visual. Acontece que, embora uma 
hemianopsia lateral homônima seja frequentemente associada à negligência 
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espacial, ela não é 'nem constante, nem necessária” (Hecaen, 1972). 


A negligência é, então, ao mesmo tempo de atenção (vertente aferente) e 
intencional (vertente eferente). A negligência também a afeta a representa- 
ção mental do espaço: o sujeito só consegue descrever a parte direita de um 
lugar familiar (como uma praça da cidade onde mora), mas descreve o outro 
lado da praça se pedirmos que ele se vire mentalmente e descreva novamente 
a praça. O mesmo fenômeno pode ser observado ao se pedir ao sujeito que 
imagine o mapa do próprio país e cite as principais cidades. 
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O hemicorpo também é afetado por essa negligência espacial: o sujeito “'es- 
quece” de fazer a barba do lado direito do rosto, só cobre com o lençol e com 
as roupas o hemicorpo direito. Certamente, essa perturbação pode ser inter- 
pretada como assomatognósica; também podemos considerar que o corpo, 
ele próprio parte do espaço, é objeto da mesma negligência. 


A negligência espacial pode estar acompanhada de uma negligência multi- 
modal: táctil (na ausência de anestesia), auditiva, olfativa, bem como de uma 
negligência motora (ver infra). 


A agnosia espacial unilateral pode ser investigada de várias maneiras (Fig. 
9.1): pedimos ao sujeito que conte, apontando com o dedo, as pessoas pre- 
sentes na sala, à volta dele; pedimos que nomeie os objetos espalhados na 
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Fig. 9.1. Agnosia espacial unilateral esquerda (extraído de R. Gil. Neurologie 
pour le Praticien. Simep, Paris, 1989). 
Negligenciando o espaço esquerdo, o doente começou a carta na parte 
direita da folha; em seguida, manipulando a folha, ele virou-a em 180º, 
de cima para baixo e, como podemos constatar, continuou a carta sem 
ver o que havia escrito à esquerda. 
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frente dele; pedimos que desenhe um cubo, uma casa, que escreva um dita 
do curto, que descreva uma paisagem ou que leia um texto: a negligência 
espacial, na forma mais pura, aparece quando pedimos ao sujeito que leia 
um texto disposto verticalmente em três ou quatro colunas. Também pode- 
mos usar testes de riscos, desenhando numa folha de papel círculos ou tra- 
ços sucessivos que encham a página e pedindo ao sujeito que risque todos 
eles, ordenadamente. Podemos usar testes de riscos “padronizados”, alguns 
mais simples como o teste de Albert, outros mais complexos e, portanto, mais 
adequados para revelarem heminegligências moderadas, como o teste de 
Weintraub e Mesulam. A prova de bissecção de linhas consiste em pedir ao 
sujeito que indique o meio das linhas, de comprimento variável: o meio indi- 
cado é desviado para a direita. O teste comportamental de inatenção inclui 
seis subtestes que permitem quantificar a negligência espacial (Thames Valley 
Test Company). 


Outras manifestações de heminegligência 
e distúrbios associados 


O fenômeno de extinção 


Um estímulo sensorial que é percebido quando aplicado isoladamente, não 
é mais sentido (apaga-se) quando um estímulo idêntico é aplicado ao mes- 
mo tempo de maneira simétrica. Nesse caso, a extinção é sensitiva (o sujei- 
to percebe o tato no seu hemicorpo esquerdo, mas passa a percebê-lo só no 
hemicorpo direito, quando dois estímulos tácteis são aplicados, ao mesmo 
tempo, em dois pontos simétricos dos dois hemicorpos). A extinção pode 
ser visual, quando o sujeito deixa de ver o dedo do examinador que se mexe 
no seu hemicampo esquerdo, quando um dedo se mexe simetricamente no 
outro hemicampo visual. Também pode ser auditiva, quando o sujeito tem 
hemianacusia esquerda no teste de escuta dicótica. A extinção pode ser, até 
mesmo, olfativa. A extinção poderia ser uma forma atenuada de negligên- 
cia, ainda que tenham sido relatadas observações mostrando o surgimento 
de um dos fenômenos que aparecia de maneira isolada. 


Alexia e agrafia espaciais 


Elas já foram citadas (ver supra e p. 66 e 76). Podemos acrescentar a elas a 
acalculia espacial: o doente, heminegligente, dispõe sua operações na par- 
te direita da folha; ele sabe calcular, mas pode cometer erros porque esque- 
ce de considerar um ou vários algarismos situados à esquerda, ou pode, 
numa adição ou numa subtração, desviar uma linha para a direita, em rela- 
ção à outra. 


fosognosia e hemiassomatognosia 


Uma anosodiaforia, uma anosognosia de uma hemiplegia, e até uma 
hemiassomatognosia podem acompanhar a negligência espacial. E possível, 
também, observar uma aloestesia. Igualmente, uma anosognosia pode acom- 
panhar a hemianopsia. 
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Perturbações motoras e oculomotoras 


Além de acinesia direcional, observamos, frequentemente, uma acinesia 
espacial (o braço contralateral à lesão é menos móvel no hemiespaço homo- 
lateral à lesão) c uma negligência motora. 


As perturbações oculomotoras são fregientes, mas não constantes: desvio 
da cabeça e dos olhos para o hemisfério lesado, paralisia ou paresia do olhar 
(às vezes limitada ao movimento sacádico) para o lado oposto à lesão. Algu- 
mas limitações de movimentos de lateralidade para o hemiespaço negligen- 
ciado são interpretadas como um distúrbio intencional que traduz uma ausência 
da ação de exploração do olhar em relação a um hemiespaço, realizando um 
tipo particular de negligência motora ou acinesia direcional, aplicada à esfera 
oculomotora. 


Localizações lesionais 


A negligência espacial unilateral pertence eletivamente, mas não exclusi- 
vamente, à patologia do hemisfério menor: as lesões, quando são corticais, 
afetam o lobo parietal direito e, particularmente, o lóbulo parietal infe- 
rior, em associação com a junção têmporo-parieto-occipital. À negligência 
também pode ser observada em lesões do lobo frontal dorsolateral direito, 
assim como no giro do cíngulo. As lesões subcorticais podem afetar o 
tálamo, o corpo estriado (núcleo caudado e putâmen) e a formação reticulada 
mesencefálica. As conexões entre essas estruturas que passam pela subs- 
tância branca e as lesões nesta última podem provocar uma negligên- 
cia (em particular no lobo frontal). Foi possível observar uma negligência de- 
pois de uma lesão do braço posterior da cápsula interna (infarto da corióidea 
| anterior). 





| A fisiopatologia da negligência espacial foi objeto de várias hipóteses e 
| controvérsias. Vimos uma semiologia “construída” sob a influência dos dis- 
| túrbios da sensibilidade do hemicorpo (que impedia a síntese de dados sen- 
soriais: amorfosintese, segundo a expressão de Denny-Brown), hemianopsta 
| lateral homônima (que poderia agravar uma negligência), distúrbios oculo- 
motores (que impediam a exploração de um hemiespaço, mas que podiam, às 
vezes, ser concebidos como uma conseqiiência da negligência), e um déficit 
da vigília com confusão mental. Porém, esses distúrbios não são sempre encon- 
trados nas negligências espaciais. Levantou-se a hipótese de deslocamento 
de uma representação interna do espaço extracorporal, o que não explica a 
melhora do distúrbio por incitação verbal ou por orientação do olhar para o 
lado negligenciado. A negligência espacial, no seu componente aferente, 
poderia, segundo Heilman e seus colaboradores, ser entendida como uma 
desordem da vigília e da atenção induzida pelo não funcionamento de um 
circuito retículo-tálamo-córtico-limbo-reticular (Fig. 9.2): a formação reti- 
culada mesencefálica, cuja lesão induz, no macaco, uma heminegligência, 
permite uma ativação cortical (cxacerbação da vigília ou excitação da aten- 
ção), possibilitando, preparando e precedendo os tratamentos sensoriais 
específicos que estão na base da atenção dirigida ou seletiva. De fato, a for- 
mação reticular mesencefálica excrce uma ação inibidora sobre o núcleo rc- 
ticular talâmico, aumentando assim a inibição que este último exerce sobre a 
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Fig. 9.2. Esquema simplificado dos circuitos implicados na excitação da 
atenção e na atenção sensorial (segundo Heilman). 
RM - Reticulada mesencefálica. NR - Núcleo reticular do tálamo. NE — 
Núcleo específico do tálamo (núcleo ventro-caudal ou ventro-posterior- 
lateral, conexão das vias visuais, corpo geniculado medial, conexões 
das vias auditivas). O núcleo reticular inibe as projeções tálamo-corticais 
a partir dos núcleos específicos. A inibição do NR pela RM facilita, então, 
a projeção das mensagens sensoriais a partir dos núcleos talâmicos 
específicos. E, também, uma facilitação que permite a inibição do NR 
pelo córtex: essa inibição é exercida de maneira específica sobre cada 
uma das modalidades sensoriais a partir das áres associativas, sendo 
que ela é exercida de maneira global a partir das áreas de convergência 
polimodais (córtex têmporo-parietal e pré-frontal). 


transmissão para o córtex das mensagens sensitivo-sensoriais que terminam 
nos núcleos talâmicos específicos. Essas mensagens chegam, em seguida, às 
áreas primárias (somestésica, auditiva, visual...), são transmitidas às áreas 
associativas unimodais e, depois, às áreas de convergência polimodais (em 
particular o sulco temporal! superior e o lóbulo parietal inferior), estruturas 
que estão, elas próprias, ligadas com o córtex frontal e o córtex límbico. 
Acontece que o córtex têmporo-parietal e o córtex frontal podem, por sua 
vez, projetar-se sobre a formação reticulada mesencefálica reforçando a exci- 
tação, e na direção do núcleo reticular talâmico, reforçando a transmissão 
das mensagens sensitivas e sensoriais ao córtex primário específico. O fenôme- 
no de extinção poderia ser explicado por um aumento do limiar de percepção 
do lado atingido, provocando, em caso de estimulação simultânca, uma não 
percepção do lado contralateral à lesão (“obscuração””). 
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Também foi evocada uma supressão da inibição recíproca dos hemisférios 
cerebrais: no caso de uma lesão cerebral, o hemisfério normal exerce sobre o 
hemisfério lesado uma ação inibidora mais forte do que a que recebe do he- 
misfério lesado; assim, as estimulações contralaterais ao hemisfério lesado 
(muito inibido) não são percebidas. Também podemos supor uma limitação 
da capacidade de atenção do hemisfério sadio, que dirige sua atenção para as 
estimulações heterolaterais, mas que, igualmente, tenta compensar a lesão do 
outro hemisfério dirigindo sua atenção para as estimulações ipsilaterais: essa 
compensação, de capacidade limitada, é ultrapassada, no caso de estimulações 
bilaterais. Ao se constatar que o desvio do olhar para a esquerda poderia 
suprimir uma extinção somestésica esquerda, foi proposto que o desvio do 
olhar seria um meio privilegiado de ativação hemisférica e que a extinção 
poderia ser consequência do desequilíbrio da ativação hemisférica. O córtex 
frontal, por causa das suas ligações com o lobo parietal, com o giro cingular 
(implicado na informação motivacional), com o striatum e com o colículo 
| superior (implicado no controle oculomotor), desempenha um papel central 
no dispositivo intencional, isto é, nas respostas motoras geradas pelas infor- 
mações sensoriais. Segundo Mesulam, a organização da rede neuronal 
implicada na distribuição da atenção dirigida é fundamentada em três estruturas 
conectadas entre si (Fig. 9.3): o córtex parietal posterior (referência sensorial 
do mundo em volta ou extrapessoal), o lobo frontal e suas áreas oculomotoras 
(que organizam a orientação e os movimentos no espaço extrapessoal) e o 
giro do cíngulo implicado na representação motivacional; cada uma dessas 
três estruturas recebe o influxo proveniente da substância reticulada e tem 
conexões específicas com o striatum e com o tálamo. À associação da negli- 
gência com as perturbações somatoagnósicas está ligada ao dano do esque- 
ma corporal no mesmo lobo parietal. 


O modelo referencial postula que o cérebro, reunindo informações senso- 
| riais visuais, vestibulares e proprioceptivas, gera e gerencia uma referência 
egocêntrica, ou seja, uma representação do espaço centrada no eixo sagital 
do corpo. Ao pedir ao sujeito que, de olhos fechados, apontasse “em frente”, 
pôde ser observado, na heminegligência, um desvio ipsilesional que expri- 
mia o deslocamento, na direção do lado lesado, da posição da referência 
egocêntrica, anulando, assim, a superposição que existe no sujeito normal 
entre suas coordenadas egocêntricas e alocêntricas, e explicando, desse modo, 
a negligência espacial (Jeannerod e Biguier, 1989). Então, o estímulo vesti- 
bular calórico por irrigação de água fria no ouvido esquerdo provocando um 
nistagmo, cuja fase lenta é dirigida para a esquerda, melhora transitoriamen- 
te os componentes da atenção e os intencionais, mas também os de re- 
presentação da negligência esquerda, ao restabelecer de modo passageiro, a 
referência egocêntrica. O mesmo acontece com a manutenção prolongada de 
uma rotação do tronco para a esquerda, com a vibração dos músculos da nuca 
ou com as estimulações elétricas transcutâncas da nuca do lado esquerdo. O 
uso de prismas que impõem um desvio do olhar para a direita provoca, no 
sujeito normal um deslocamento para a direita do apontar “em frente”, em 
seguida, um fenômeno de adaptação, também encontrado nos heminegligentes, 
com um deslocamento do apontar para o lado oposto (portanto, para a es- 
querda), o que reduz os sinais de negligência, observados especialmente na 
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leitura, no teste de riscos ou de bissecção da linha (Rossetti et al. IU9R), 
Mesmo que essas técnicas possam ser proveitosamente usadas nos progra 

mas de reabilitação de heminegligentes, a negligência não pode ser explicada 
unicamente pelo dano da referência egocêntrica, porque o desvio da relerên 

cia egocêntrica pode ser observado na ausência da negligência, e alguns 
heminegligentes não têm desvio da referência egocêntrica. Finalmente, cer- 
tos heminegligentes são capazes de copiar desenhos situados para a esquer- 
da, mas não copiam a metade esquerda dos desenhos, o que mostra que a 
negligência também pode proceder de uma alteração das coordenadas alo- 
cêntricas, isto é, do eixo de simetria dos próprios objetos (Chokron e Barto- 
lomeo, 1999; Driver e Halligan, 1991). 


À assimetria hemisférica poderia ser explicada pelo fato de que as redes 
neuronais implicadas no processo da atenção e no processo intencional são 
ativadas, apenas no hemisfério esquerdo, pelas informações provenientes 
do espaço direito ou pelas ações a executar nesse mesmo espaço, sendo que 
as mesmas redes hemistéricas direitas são ativadas qualquer que seja o 
hemiespaço envolvido (Fig. 9.4); além disso, o hemisfério direito represen- 
taria um papel predominante na excitação cortical: assim, uma lesão esquer- 
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Fig. 9.3. Os circuitos implicados no emprego da atenção dirigida para o 
mundo circundante, segundo Mesulam. 
Existem três representações independentes, porém interconectadas, do 
espaço extrapessoal e cada uma delas recebe influências reticulares. 
Às lesões de cada uma dessas representações e de suas conexões 
(bem como do tálamo e do striatum) podem provocar uma heminegli- 
gência. 
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Fig. 9.4. Assimetria hemisférica da atenção dirigida. 
Modelo proposto por Mesulam para explicar a especialização do 
hemisfério direito na distribuição da atenção dirigida na sua vertente 
aferente (ou sensorial, ou da atenção propriamente dita, 1,2,3) e na 
sua versão eferente (ou exploratória, ou intencional, 4, 5, 6). 


da pode ser compensada pela atividade do hemisfério direito. A teoria dos 
vetores da atenção postula que a atenção é subtendida por dois vetores dire- 
cionais, dos quais, um deles, dirigido para a direita e gerenciado pelo hemis- 
fério esquerdo, é normalmente mais forte do que o homólogo heterolateral: 
assim, uma lesão direita acabaria com esse desequilíbrio e captaria a atenção 
para a direita, sendo que uma lesão no hemisfério esquerdo atenuaria o 
desequilíbrio natural e teria consegiiências menores. 


A NEGLIGÊNCIA MOTORA 





A negligência motora, hemiespontaneidade motora ou hemiacinesia, é uma 
subutilização de um hemicorpo na sua motilidade espontânea; ela não deve 
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ser confundida com a acinesia direcional, nem com a acinesia espacial. Ela 
coexiste com a negligência espacial (ver supra), mas pode aparecer de ma- 
neira isolada. O hemicorpo, particularmente a mão negligenciada, é subutili- 
zado tanto na gesticulação espontânea, quanto nas atividades gestuais uni ou 
bimanuais que pedimos para o sujeito efetuar (pôr água num copo, tirar à 
tampa de uma garrafa); o membro superior negligenciado pode ficar penden- 
te para fora da cama ou ao longo do corpo, quando o sujeito está sentado 
diante de uma mesa, sobre a qual é colocada só uma mão. Ao andar, o mem- 
bro superior não balança e o membro inferior é arrastado. Porém, os distúr- 
bios são flutuantes e melhoram com a incitação verbal. A negligência não 
pode ser atribuída a uma paralisia rudimentar, como prova a possibilidade de 
dedilhar um piano. Mas, a uma negligência pode ser acrescentada uma he- 
miparesia. Não há anosognosia e o interrogatório pode levar a crer na existência 
de um déficit motor. As negligências puras podem ser observadas mais fre- 
quentemente por ocasião de lesões do hemisférios direito que afetam a região 
parietal posterior, o lobo frontal, o tálamo ou a substância branca subcortical 
que une essas três estruturas, até o braço anterior da cápsula interna. À negli- 
gência motora pode ser entendida como um distúrbio da intencionalidade do 
gesto, porém, a verdade é que ela também afeta os movimentos automáticos. 
Mesmo quando é pura, ela pode ser concebida como uma forma leve de 
negligência da atenção que altera a adaptação dos gestos, cuja adequação 
depende da qualidade do tratamento das informações espaciais e muito espe- 
cialmente das visuais. 
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"4 | OS DISTÚRBIOS DO 
ESQUEMA CORPORAL OU 
ASSOMATOGNOSIAS 


Mesmo de olhos fechados, temos consciência dos limites do nosso corpo, do 
seu volume no espaço, de nossa postura e de nossos movimentos. Esse conhe- 
cimento do corpo constitui uma “referência egocêntrica” que nos permite agir 
no espaço que nos cerca. À representação mental do corpo, denominada 
“esquema corporal”, é elaborada progressivamente, graças aos aferentes sen- 
sitivos que, desde o início da vida, mantêm um vínculo com a motricidade: 
assim é construída a imagem do nosso corpo que, em seguida, se torna relati- 
vamente independente dos processos que permitiram sua elaboração. Isso é 
confirmado, por exemplo, pela experiência do membro fantasma dos amputa- 
dos ou pelas lesões medulares. O lobo parietal desempenha um papel central 
na edificação e na manutenção da imagem do corpo, cujas perturbações podem 
ser expressas de maneira unilateral ou bilateral. 


AS PERTURBAÇÕES UNILATERAIS 
DA SOMATOGNOSIA 





Habitualmente, essas perturbações acompanham uma hemiplegia e podem 
apresentar-se sob três aspectos. A anosodiaforia designa a indiferença do 
doente em relação a sua hemiplegia; a anosognosia (termo que indica a ne- 
gação de uma “doença” no sentido amplo da palavra, como numa afasia de 
Wernicke, numa hemianopsia, numa cegueira cortical), aqui, é aplicada à he- 
miplegia e o doente não admite que está com um hemicorpo paralisado, recu- 
sando-se a aceitar a evidência, mesmo quando colocamos diante de seus olhos 
a mão inerte, e perguntamos se ele pode mexê-la (síndrome de Anton — Babinski). 
O doente reconhece, às vezes, uma “fraqueza” da mão, do braço ou do mem- 
bro inferior, mas recusa-se a admitir que essa fraqueza é a causa da sua deficiên- 
cia. À hemiassomatognosia designa um sentimento de estranheza, um senti- 
mento de que o hemicorpo não lhe pertence, especialmente a mão, que o 
doente não reconhece como sua. Às vezes, o doente considera o hemicorpo, 
sobretudo o membro superior e a mão que são vividos de maneira alucinatória 
como supranumerário, como pertencendo a outra pessoa, julga-os estranhos. 
Trata-se, então, (consultar capítulo 5) de um dos tipos semiológicos de “mão 
estranha”; (é o caso de um agricultor que se tornou hemiplégico e que pedia 
que ligassem para a sua mulher, porque ela havia esquecido a mão na cama 
dele, e que devia estar fazendo falta, porque a esposa “ocupava-se sozinha 
dos trabalhos da casa e da fazenda”). Em alguns casos, o hemicorpo parali- 
sado é objeto de uma personificação. O doente expressa sentimentos de irritação 
ou de ódio (misoplegia) em relação ao hemicorpo ou faz recriminações que 
podem ser expressas de maneira mais ou menos humorística; (uma senhora 
hemiplégica dizia: “Jamais gostei da minha mão esquerda, porque ela sem- 
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doente em relação a sua hemiplegia; a anosognosta (termo que indica a ne- 
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doente não reconhece como sua. As vezes, o doente considera o hemicorpo, 
sobretudo o membro superior e a mão que são vividos de maneira alucinatória 
como supranumerário, como pertencendo a outra pessoa, julga-os estranhos. 
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estranha”; (é o caso de um agricultor que se tornou hemiplégico e que pedia 
que ligassem para a sua mulher, porque ela havia esquecido a mão na cama 
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pre foi preguiçosa e, nem mesmo, foi delicada comigo”). Algumas vezes, 
podemos observar uma aloestesia (o doente diz que foi tocado no hemicorpo 
ipsilateral à lesão, ao ser tocado do lado oposto à lesão). Quando solicitamos 
ao paciente que mova o braço paralisado, podemos observar ou uma mobilização 
do membro homolateral (alocinesia), ou a afirmação do doente de que execu- 
tou a ordem, o que pode ser considerado como uma alucinação cinestésica. 


As perturbações somatognósicas estão frequentemente associadas a uma 
heminegligência espacial, a uma hemianopsia lateral homônima, a um des- 
vio da cabeça e dos olhos, a distúrbios sensitivos do hemicorpo, a uma apraxia 
construtiva, a uma apraxia no vestir, a distúrbios da vigília, à confusão men- 
tal e tanto a uma indiferença, quanto a um estado depressivo. Todavia, essas 
associações não são constantes e a anosognosia pode estar presente de for- 
ma pura, acompanhando uma hemiplegia. As lesões afetam preferencial- 
mente o hemisfério direito: lobo parietal (particularmente o lóbulo parietal 
inferior) e, também, as estruturas subcorticais (tálamo e núcleos cinzentos 
centrais). 


Parece difícil que a anosognosia seja uma consegiiência dos distúrbios sen- 
sitivos, de uma confusão mental, de um distúrbio anterior de personalidade 
e de uma desconexão das áreas da linguagem que, em virtude de uma lesão 
hemisférica direita, deixariam de receber informações proprioceptivas e vi- 
suais provenientes do hemicorpo e do hemicampo visual esquerdo, porque, 
nesse caso, a anosognosia deveria desaparecer quando o examinador levasse o 
braço do doente para o hemicampo visual direito. Imaginou-se que a anosognosia 
poderia ser um tipo de distúrbio da atenção ou um distúrbio intencional em 
relação ao hemicorpo, sendo que a ausência da informação sensitiva não per- 
mitiria ao sistema intencional detectar a não mobilização do membro. No 
entanto, é plausível considerar o distúrbio como sendo secundário ao dano da 
função somatognósica, subtendida pelo esquema corporal e organizada no 
hemifério menor. 


A síndrome do superinvestimento (em relação ao hemicorpo) 
esquerdo 


Essa síndrome foi observada na fase aguda do infarto da artéria parietal ante- 
rior direita. Ela acompanha um déficit sensitivo grave do hemicorpo, que 
pode provocar uma sensação de estranheza do hemicorpo esquerdo, que os 
sujeitos estregam, apertam, beliscam e manipulam com a mão direita ou com 
o pé direito. Esse comportamento regride quando o déficit sensitivo melhora. 


AS PERTURBAÇÕES BILATERAIS 
DA SOMATOGNOSIA 





À sindrome de Gerstmann 


Essa síndrome já foi descrita anteriormente (consultar capítulo 3). 
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A autotopoagnosia e a heterotopoagnosia 


À autotopoagnosia é uma incapacidade para designar e descrever as diferentes 
partes do próprio corpo, diante de um espelho, e do corpo do examinador. Em 
compensação as roupas e os objetos são bem designados. O sujeito também 
não consegue designar as partes do corpo num desenho, salvo as partes do 
corpo especificamente animais (como a tromba, os chifres...). E típico que o 
sujeito continue capaz de nomear as partes do corpo quando elas são designa- 
das pelo examinador (Poncet et aí., 1971). As lesões afetam a região parietal 
posterior do hemisfério dominante e podem acompanhar os elementos de uma 
síndrome de Gerstmann, uma apraxia construtiva, uma apraxia ideomotora e 
uma afasia de condução. Como na síndrome de Gerstmann, houve uma discus- 
são sobre a realidade da autotopoagnosia, para classificá-la como uma conse- 
quência dos distúrbios de linguagem ou de uma desorientação espacial. Para 
Hecaen (1972), a agnosia digital e a autotopoagnosia poderiam revelar ou um 
dano específico da somatognosia, ou desordens semânticas que atingissem 
eletivamente os elementos do corpo humano. 


A alotopoagnosia corresponde à incapacidade de designar os elementos do 
mundo fora do corpo do sujeito e, no centro dela, a heterotopoagnosia corres- 
ponde à incapacidade de designar os elementos do corpo do outro, sendo que 
o sujeito designa esses elementos em si mesmo (Degos, 1998). Em compensa- 
ção, as partes do corpo podem ser designadas numa figura e numa boneca e 
não há autotopoagnosia. É importante constatar que se trata de um distúrbio 
eletivo da (auto)designação, pois os sujeitos não cometem erros ao designar as 
partes do corpo, sendo que o fato a ser notado é que eles designam no outro 
as partes do corpo que pedimos para designar neles mesmos. A heteroto- 
poagnosia foi concebida como uma alteração da função de designação, gesto 
específico do ser humano, que permite transformar as unidades perceptivas 
geradas pelo meio ambiente em unidades perceptivas elaboradas numa locali- 
zação e com uma identidade independente do su-jeito. A lesão responsável é 
parietal posterior esquerda. 


Assimbolia à dor 


A assimbolia à dor não deve ser confundida com a hemiagnosia dolorosa 
que pode acompanhar certas hemiassomatognosias: a assimbolia à dor é, na 
verdade, bilateral (Hecaen, 1972). De qualquer forma, a ausência de reação 
motora à dor não pode ser explicada por uma hipoestesia: a picada é diferen- 
ciada do tato, a sensação de dor é reconhecida como tal, mas o sujeito não reage 
da maneira habitual; ele pode ficar surpreso com o seu distúrbio e, às vezes, se 
oferece à dor que, então, não apenas não gera mais o fenômeno de evitação, 
mas pode até induzir uma reação de atração. A ausência de reação motora 
também pode afetar a ameaça que é feita ao sujeito, seja ela verbal ou visual 
(assimbolia ao perigo), mas as reações vegetativas são preservadas. A assimbolta 
a dor foi considerada como uma agnosia especializada (analgognosia ou aprac- 
tognosia álgica); a dor perde a significação, o que é diferente das consequências 
das lobotomias, que atenuam o componente afetivo da dor, induzindo um 
comportamento de indiferença em relação a ela. O distúrbio pode acompanhar 
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uma afasia de Wernicke ou uma afasia de condução, uma apraxia construtiva 
ou idcomotora, uma autotopoagnosia e uma aprosodia. Ás lesões aietam, 
quase sempre, O hemisfério esquerdo; foram relatadas localizações lesionais, 
maiores ou menores, que afetavam o lobo parietal e, especialmente, o giro 
supramarginal, a área somestésica secundária (SIN) que ocupa uma peguena 
parte do opérculo parietal no lábio superior da fissura de Sylvius, e o lobo 
frontal, mas parece que o ponto lesional representado de maneira mais cons- 
tante é o córtex insular. À assimbolia à dor e ao perigo foi considerada como 
uma agnosia especializada, uma perturbação do esquema corporal ou uma 
| síndrome de desconexão sensório-límbica. A favor desta última hipótese mili- 
ta o fato de que as lesões insulares posteriores podem interromper as cone- 
xões entre a área somestésica secundária SIl e o sistema límbico; ademais, a 
ínsula posterior mantém conexões recíprocas não só com as áreas somestésicas, 
mas também com o córtex auditivo e o córtex visual: a interrupção dessas 
conexões explicaria o fato de os estímulos dolorosos (e, às vezes, as ameaças 
verbais e visuais) serem identificados, mas não gerarem respostas motoras € 
emocionais apropriadas. 
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SURDEZ CORTICAL 
E AS AGNOSIAS 
AUDITIVAS 


À exemplo da cegueira cortical e das agnosias visuais, pode haver uma siste- 
matização das desordens da identificação auditiva, que diferencia os déficits 
sensoriais ligados a um déficit da recepção cortical das mensagens sensoriais 
auditivas (que corresponderia à surdez cortical, equivalente à cegueira cortical) 
dos déficits do tratamento perceptivo e associativo das sensações elementa- 
res (e que corresponderia às agnosias auditivas). Mesmo que a distinção entre 
surdez cortical e agnosia auditiva nem sempre seja fácil de ser feita, o essencial 
é ter certeza da integridade do ouvido interno, dos nervos auditivos e das vias 
auditivas do tronco cerebral: algumas vezes o audiograma tonal está alterado 
ou sua Interpretação é difícil, no entanto, os potenciais auditivos evocados do 
tronco cerebral e o reflexo estapedial estão normais. 


A ausência de identificação dos sons quando a audição é possível (as mensa- 
gens auditivas passam do ouvido para o córtex auditivo primário) define a 
agnosia auditiva. Esse termo pode ser utilizado para designar a incapacidade 
de reconhecer ou todas as classes de sons (verbais e não verbais), ou só os 
sons não verbais (música e ruídos), ou só os ruídos; e isso significa distinguir 
a surdez verbal pura, a amusia € a agnosia auditiva e a agnosia para os ruídos. 
Ainda é preciso acrescentar os distúrbios de identificação da pro-sódia emo- 
cional da linguagem falada. 


REMEMORAÇÃO NEUROFISIOLÓGICA E 


NEUROPSICOLOGICA DAS VIAS AUDITIVAS! 





As ondas sonoras são transmitidas por via aérea à cóclca, onde estimulam as 
células ciliadas sensoriais do órgão de Cort. Em seguida, as mensagens são 
traduzidas ao nervo auditivo que percorre o conduto auditivo interno, depois 
o ângulo ponto-cerebelar, até sua entrada no tronco cerebral no nível do sulco 
bulbo-pontino. As fibras auditivas chegam, então, aos núcleos cocleares onde 
nascem os axônios do segundo neurônio. A parte mais importante cruza a 
linha medial, constituindo o lemnisco lateral ou cordão lateral de Reil, que vai 
para o tronco cerebral, faz relé ou não nos tubérculos quadrigêmeos posterio- 
res (colículo inferior) e passa pelos corpos geniculados internos (corpo 
geniculado medial). Dos corpos geniculados internos nascem as radiações 
auditivas (via geniculo-temporal) que atravessam o setor sublentiforme da 
cápsula interna e encontram as áreas de recepção auditiva, formadas no nível 
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uma afasia de Wernicke ou uma afasia de condução, uma apraxia construtiva | 
ou ideomotora, uma autotopoagnosia e uma aprosodia. As lesões afetam, 
quase sempre, O hemisfério esquerdo; foram relatadas localizações lesionais, 
maiores ou menores, que afetavam o lobo parietal e, especialmente, o giro 
supramarginal, a área somestésica secundária (SI) que ocupa uma pequena 
parte do opérculo parietal no lábio superior da fissura de Sylvius, e o lobo 
frontal, mas parece que o ponto lesional representado de maneira mais cons- 
tante é o córtex insular. A assimbolia à dor e ao perigo foi considerada como 
uma agnosia especializada, uma perturbação do esquema corporal ou uma 
síndrome de desconexão sensório-límbica. A favor desta última hipótese mili- 
ta o fato de que as lesões insulares posteriores podem interromper as cone- 
xões entre a área somestésica secundária SII e o sistema límbico; ademais, a 
ínsula posterior mantém conexões recíprocas não só com as áreas somestésicas, 
mas também com o córtex auditivo e o córtex visual: a interrupção dessas 
conexões explicaria o fato de os estímulos dolorosos (e, às vezes, as ameaças 
verbais e visuais) serem identificados, mas não gerarem respostas motoras e 
emocionais apropriadas. 
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' 1 | SURDEZ CORTICAL 
E AS AGNOSIAS 
AUDITIVAS 


A exemplo da cegueira cortical e das agnosias visuais, pode haver uma sistc- 
matização das desordens da identificação auditiva, que diferencia os déficits 
sensoriais ligados a um déficit da recepção cortical das mensagens sensoriais 
auditivas (que corresponderia à surdez cortical, equivalente à cegueira cortical) 
dos déficits do tratamento perceptivo e associativo das sensações elementa- 
res (e que corresponderia às agnosias auditivas). Mesmo que a distinção entre 
surdez cortical e agnosia auditiva nem sempre seja fácil de ser feita, o essencial 
é ter certeza da integridade do ouvido interno, dos nervos auditivos e das vias 
auditivas do tronco cerebral; algumas vezes o audiograma tonal está alterado 
ou sua interpretação é difícil, no entanto, os potenciais auditivos evocados do 
tronco cerebral e o reflexo estapedial estão normais. 


A ausência de identificação dos sons quando a audição é possível (as mensa- 
gens auditivas passam do ouvido para o córtex auditivo primário) define a 
agnosia auditiva, Esse termo pode ser utilizado para designar a incapacidade 
de reconhecer ou todas as classes de sons (verbais e não verbais), ou só os 
sons não verbais (música e ruídos), ou só os ruídos; e isso significa distinguir 
a surdez verbal pura, a amusia e a agnosia auditiva c a agnosia para os ruídos. 
Ainda é preciso acrescentar os distúrbios de identificação da pro-sódia emo- 
cional da linguagem falada. 


REMEMORAÇÃO NEUROFISIOLÓGICA E 
NEUROPSICOLÓGICA DAS VIAS AUDITIVAS! 





As ondas sonoras são transmitidas por via aérea à cóclea, onde estimulam as 
células ciliadas sensoriais do órgão de Corti. Em seguida, as mensagens são 
traduzidas ao nervo auditivo que percorre o conduto auditivo interno, depois 
o ângulo ponto-cerebelar, até sua entrada no tronco cerebral no nível do sulco 
bulbo-pontino. As fibras auditivas chegam, então, aos núcleos cocleares onde 
nascem os axônios do segundo neurônio. A parte mais importante cruza a 
linha medial, constituindo o lemnisco lateral ou cordão lateral de Reil, que vai 
para o tronco cerebral, faz relé ou não nos tubérculos quadrigêmeos posterio- 
res (colículo inferior) e passa pelos corpos geniculados internos (corpo 
geniculado medial). Dos corpos geniculados internos nascem as radiações 
auditivas (via geniculo-temporal) que atravessam o setor sublentiforme da 
cápsula interna e encontram as áreas de recepção auditiva, formadas no nível 
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de TI (giro temporal superior) pelo giro transverso de Heschl (áreas 4] e 42 
de Brodmann, constituindo respectivamente as áreas auditivas primária € 
secundária), acima da área 22, cujo papel na decodifi-cação da linguagem já 
conhecemos. 





Como cada cócleia se projeta sobre os dois hemisférios, uma lesão hemisférica 
unilateral não anula a audição do ouvido oposto. Além disso, um hemistério 
no qual o giro de Heschl é lesado pode receber, pelo corpo caloso, informa- 
ções auditivas do outro hemisfério. O déficit auditivo de um hemisfério só 
pode ser detectado pelo teste de escuta dicótica, que consiste em passar para 
cada ouvido, por intermédio de um capacete estereofônico, mensagens auditi- 
vas simultâneas e diferentes. Nessa situação, cada hemisfério só escuta o 
ouvido oposto, pois a via cruzada neutraliza a via ipsilateral. O que acontece 
é que as mensagens vindas do ouvido oposto ao hemisfério lesado não são 
ouvidas: é a hemianacusia. 





| O teste de escuta dicótica reflete a assimetria funcional dos hemisférios e 
mostra a dominância perceptiva do hemisfério esquerdo para o material e 
do hemisfério direito para o material não verbal (melodias, ruídos familia- 
res e entonações). 


HEMIANACUSIA E A SURDEZ CORTICAL 





À hemianacusia está para a audição, assim como a hemianopsia está para a 
visão. Entretanto, como as vias auditivas vindas de cada ouvido se projetam 
essencialmente no hemisfério heterolateral e secundariamente no hemisfério 
homolateral (ver supra), a hemianacusia não pode ser detectada clinicamente 
e necessita do artifício da teste de escuta dicótica, que consiste em apresen- 
tar simultaneamente a cada ouvido um estímulo diferente (na forma de pares 
de estímulos, fonemas ou palavras). Uma hemianacusia só pode ser confir- 
mada se a audição dos sons apresentados de maneira monoaural for normal 
e se ela se caracterizar pela extinção dos estímulos provenientes de um 
ouvido. As hemianacustas resultam, na maioria das vezes, de lesões he- 
misféricas, contralaterais ao ouvido “falho”, temporais (córtex auditivo pri- 
mário, áreas 41 e 42) ou perissilvianas, e são acompanhadas de uma extinção 
ou de uma assimetria dos potenciais auditivos evocados, de latência média, 
no hemisfério doente. Entretanto, pode haver uma hemianacusia esquerda, 
no caso de desconexão têmporo-temporal, quer se trate de uma lesão do 
próprio corpo caloso ou de lesões profundas da substância branca que 
perturbam, à direita, a entrada e, à esquerda, a saída das messagens, que 
devem passar pelo corpo caloso. As mensagens auditivas que chegam ao 
cérebro direito, precisam ser transferidas para o outro hemisfério para que o 
sujeito possa verbalizar os estímulos auditivos que ouviu (Fig. 11.1). 





A surdez cortical pode ser entendida como uma dupla hemianacusia e é pre- 
ciso que haja lesões bilaterais do córtex auditivo primário temporal, ou lesões 
que interrompam as vias genículo-temporais. Mas, na verdade, ela é difícil de 
ser distinguida das agnosias auditivas globais aperceptivas. À surdez afeta, 
em princípio, todos os tipos de sons, verbais e não verbais. Ligada habitual- 
mente às lesões vasculares, ela se instala, quase sempre, de modo repentino, 
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———— Cápsula interna 


e Fissura de Sylvius 


= Giro de Heschi (T1) 





| Corpo geniculado 
e interno (corpo 
genicualdo medial) 
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e Núcleos cocleares 
Ss —— Nervo coclear (VIII) 


Fig. 11.1. Esquema simplificado das vias auditivas (segundo Gardner). 


num sujeito que teve um primeiro icto. É típico o sujeito se queixar de uma 
surdez e os potenciais auditivos (Pa) evocados, de latência média, são aboli- 
dos. Porém esses fatos não são constantes. De fato, a surdez pode não ser 
total, e é frequente que uma surdez inicial evolua, mais ou menos rapidamente, 
para uma agnosia. 


O am 


AGNOSIAS AUDITIVAS 





As agnosias auditivas podem ser classificadas de acordo com o nível, aper- 
ceptivo ou associativo, do déficit do tratamento das informações auditivas e, 
também, de acordo com os registros de sons, cujo reconhecimento é alterado. 


Agnosia auditiva aperceptiva e a associativa 


Elas podem instalar-se de uma só vez ou apresentar o estado evolutivo de 
uma surdez cortical: pode existir uma desatenção auditiva e algumas perturba- 
ções da audição, mas esses distúrbios são insuficientes para explicar a incapa- 
cidade de identificação dos sons. Os ruídos (de sino, de carro, bem como gritos 
de animais) não são diferenciados, nem reconhecidos, salvo no que se refere à 
intensidade: a prova do loto sonoro (editora Nathan) mostra que os doentes 
não podem dizer o que ouvem, nem designar a origem do barulho numa esco- 
ha de figuras. Eles têm também uma surdez para a linguagem e não podem 
compreender o que lhes é dito; não reconhecem as melodias, nem os instru- 
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mentos musicais que ouvem e nem os ritmos. Os doentes podem reconhecer 
ou não sc ouvem sua língua ou uma língua estrangeira; podem ou não reconhe- 
cer o sexo de quem fala e identificar a pessoa que fala (fonoagnosia) e a 
| tessitura emocional do que se diz (agnosia auditiva afetiva). O déficit pode, 
||| inicialmente ou secundariamente, predominar num ou noutro tipo de som. À . 
dicotomia mais comum é entre os sons verbais e os sons não verbais. Uma 
afasia de Wernicke, mais grave ou menos grave, pode estar associada. As 
lesões afetam, quase sempre, os dois lobos temporais e implicam o giro tempo- 
ral superior, isto é, as conexões eferentes do giro de Heschl. Um dano bilateral ) 
| subcortical pode ser observado. 


Prosseguindo a analogia com o modelo visual, é possível distinguir a agnosia 
aperceptiva da agnosia associativa. Na primeira, o déficit afeta o nível dis- 
criminativo e não mais permite emparelhar os sons idênticos (notas musi- 
cais, refrãos de canções famosas, gritos de animais, vozes humanas, ruídos 
de trem, de sino, de carro). Na segunda, o déficit afeta o nível associativo e, 
embora capazes de emparelhar sons idênticos, o sujeito não identifica os 
sons e, nas provas de múltipla escolha, não pode atribuir o som do martelo à 
figura do martelo e o som do sino, à figura do sino, sendo que estaria apto a 
| disitnguir um som do outro. Algumas observações fornecem a validade dessa 
distinção. Alem do mais, foram observadas agnosias aperceptivas sem agnosia 
associativa, logo, sem déficit do reconhecimento. Isso mostra que um pro- 
cesso perceptivo fragmentar pode ser suficiente para o reconhecimento de 
fatos sonoros, provavelmente porque o sujeito já os conhecia anteriormen- 
te. Contudo, nesses dois (ou mesmo três) tipos de agnosia, é difícil determi- 
nar uma lateralização preferencial num dos hemisférios. + 


Agnosia seletiva (ou relativamente seletiva) 





Agnosias dos ruídos 


| À agnosia seletiva dos ruídos (não verbais, não musicais) é excepcional e, de 
fato, “relativamente seletiva” porque, habitualmente, representa o modo evo- 
lutivo de uma agnosia global ou associa-se a um déficit da percepção dos sons 
musicais. Entretanto, ela pode ser pura, mesmo que os resultados da explora- 
ção da percepção musical sejam equívocos. Essa agnosia resulta de lesões do 
hemisfério direito, mais especialmente da região temporal, sendo que a com- 
paração das observações faz pender para o giro temporal superior. Uma lesão 
| profunda tálamo-geniculada, que inclua o corpo geniculado medial, pode ser 
responsável por esse tipo de agnosia, por desconexão entre o corpo geniculado 
medial e o córtex temporal direito. O reconhecimento dos gritos de animais, 
parece estar reservado ao hemisfério direito, enquanto as lesões esquerdas 
| provocam um déficit do reconhecimento das onomatopéias dos mesmos gri- 
tos (“hi-han” para o burro, “cocoricó” para o galo etc.). 
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A surdez verbal 


A surdez verbal pura caracteriza-se por uma incapacidade de compreender 
a linguagem falada, sendo que o sujeito, sem nenhum dano da linguagem 
interna, pode falar, ler, escrever (exceto um ditado) de maneira satisfatória. 
A surdez verbal distingue-se da afasia de Wernicke por ausência do jargão e 
não há desordens da escrita, nem da Jeitura; e distingue-se da afasia trans- 
cortical sensorial pela incapacidade de repetição, salvo no caso de leitura 
labial. A surdez verbal é, muitas vezes, o modo evolutivo de uma afasia de 
Wernicke e a expressão oral pode conter algumas parafasias. O doente quei- 
xa-se de uma dificuldade para “ouvir”, ou tem a impressão de ouvir uma 
língua estrangeira ou um “cantarolar indiferenciado”. Quando o dano não é 
total e os pacientes tentam identificar as palavras, os erros não são do tipo 
semântico. Ás vezes, conseguem fazer a distinção entre a linguagem deles e 
uma língua estrangeira, provavelmente graças à prosódia; também podem 
reconhecer a voz de familiares e diversas entonações emocionais. 


Parece que as desordens perceptivas acompanham a surdez verbal: distúr- 
bios da resolução temporal com alongamento do limite de fusão de dois cliques, 
isto é, do intervalo de tempo necessário para que dois cliques sejam percebi- 
dos como um estímulo único, o que podemos aproximar da melhora da com- 
preensão das palavras pela diminuição da velocidade da elocução de quem fala 
e pela preservação do reconhecimento das vogais, cuja duração é mais longa do 
que as consoantes; também podemos observar um déficit nas tarefas de discri- 
minação fonêmica. 


A surdez verbal é observada nas lesões córtico-subcorticais bitemporais 
ou temporais esquerdas. As primeiras seriam responsáveis pela surdez 
verbal por déficit perceptivo pré-fonêmico, as segundas, pela surdez ver- 
bal por déficit da discriminação fonêmica, ainda que essa correspondência 
lesional não seja constante (Lambert, 1997). Os déficits pré-fonêmicos 
revelam perturbação do tratamento auditivo geral dos sons, quer sejam 
verbais ou não verbais (ver supra). Os déficits fonêmicos revelam perturba- 
ção do tratamento específico dos sons verbais. À surdez verbal pode ser 
entendida como uma desconexão entre a área de Wernicke (poupada) e as 
aferências auditivas homo e heterolaterais, em cada giro de Heschl ou nas 
radiações auditivas. No caso de uma lesão unilateral esquerda, a lesão 
afetaria não só as radiações auditivas esquerdas, como também as fibras 
que emergem do corpo caloso provenientes do córtex auditivo direito, e 
que se dirigem para o córtex auditivo esquerdo. No esquema de Mesulam 
(1997), a surdez verbal pode proceder de uma desconexão entre o inpu | 
auditivo das palavras e a área unimodal que trata as formas auditivas das | 
palavras ou, ainda, entre essa área e a área de Wernicke. Em 1994, Ellis e | 
seus colaboradores separaram a surdez verbal “clássica” por déficit de 
análise auditiva dos sons da linguagem (word sound deafness), da surdez 
para a forma das palavras (word form deafness), concebida como um dano 
do léxico fonológico, que preservaria a capacidade de discriminação dos 


ESSE 
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fonemas, mas alteraria as provas de decisão lexical auditiva (dizer se uma 
série de fonemas ouvidos é uma palavra ou uma não-palavra) e, evidente- 
mente, impediria a compreensão das palavras. 


Agnosias da música ou amusias receptivas 


As amusias receptivas assinalam a incapacidade de reconhecer as melo- 
dias, assim como suas características musicais de base, tais como podem 
ser inventariadas no teste de Seashore: altura tonal, intensidade, ritmo, 
duração, timbre e memória melódica, Esses distúrbios podem surgir na au- 
sência da afasia e até na ausência de uma agnosia para os ruídos, do mesmo 
modo que esta última pode surgir sem amusia, o que defende a especificidade 
do tratamento cerebral das mensagens musicais. Porém, a especificidade não 
afasta o caráter composto dos mecanismos de reconhecimento musical, que 
faria intervir a análise de sua organização melódica e de sua organização 
temporal precedente (ritmo, compasso) e que permitiria o acesso a uma 
representação memorizada de um léxico ou reper-tório. Uma outra classifica- 
ção propõe distinguir três níveis de desintegração: o não reconhecimento da 
música como tal entre os outros sons, o não reconhecimento das caracte- 
rísticas estruturais da música (altura tonal, timbre etc., ver supra) e, final- 
mente, a impossibilidade de identificar uma melodia conhecida, que pode 
existir na ausência dos distúrbios precedentes. A música é, como a lingua- 
gem, um sistema codificado, que possui um pólo receptivo e um pólo ex- 
pressivo, um modo falado, cantado e escrito. Enfim, a exploração do conhe- 
cimento musical é dificultada pela diversidade dos conhecimentos e das 
aptidões musicais: é isso o que mostra o teste de Seashore, concebido para 
descobrir talentos musicais na população escolarizada. 








Provavelmente, é a grande diversidade das competências empregadas pela 
música que explica o caráter confuso, senão contraditório, das observa- 
ções dos afásicos. Com certeza, uma amusia pode acompanhar uma afasia. 
mas a preservação do reconhecimento dos ritmos, do timbre e das me-lodias 
também foi encontrada. Os afásicos de Broca ou de Wernicke podem, assim, 
diferenciar um acorde em tom maior de um acorde em tom menor, descobrir 
os erros feitos na execução de melodias conhecidas, reconhecer, por múlti- 
pla escolha, uma melodia apresentada anteriormente. Foi isso o que mos- 
trou a observação de afásicos músicos, cujo caso mais conhecido é, sem 
dúvida, o de Maurice Ravel. Essas constatações podem, então, significar 
que a preservação do reconhecimento musical é compatível com uma afasia 
e que poderia, então, depender do hemisfério direito. O estudo do teste de 
Seashore antes e depois de uma lobotomia temporal mostrou uma queda dos 
escores dos subtestes de duração, de timbre, de intensidade e de memória 
melódica, depois da lobotomia direita. A superioridade do ouvido esquerdo, 
no teste de escuta dicótica de melodias, estaria invertida nos músicos, be- 
neficiando o ouvido direito. Usando de prudência, podemos afirmar que 
um não reconhecimento da música como música, considerada então como um 
“chiado, um ruído”, deriva de uma lesão hemisférica direita. A percepção 
das características estruturais das partituras musicais depende, sem dúvida, 
dos dois hemisférios. Se parece estabelecido que a percepção do ritmo este- 
ja, normalmente, assegurada pelo hemisfério esquerdo, a apreciação do 
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contorno melódico estaria reservada ao hemisfério direito, e a analise «ls 
altura tonal seria mais uma função do hemisfério esquerdo. Isso explicaria o 
caso de um violinista que, depois de um infarto silviano esquerdo, perdeu o 
ouvido absoluto, ou seja, a possibilidade de reconhecer as notas sem referência 
a uma nota de base. Quanto à capacidade de identificar uma melodia, ela 
seria eletivamente alterada nas lesões do hemisfério esquerdo, mesmo se for 
verdade que ela pode ser preservada em alguns afásicos e perturbada por 
ocasião de certas lesões do hemisfério direito. A recepção da música livra-se 
de uma especialização hemisférica muito categórica e, pelo menos, está claro 
que os dois hemisférios estão envolvidos. A diversidade das situações clíni- 
cas, sem dúvida, dependeria de múltiplos fatores: lateralização hemisférica 
ambígua e variável das inúmeras competências empregadas” Diversidade 
das aptidões musicais? Implicação preferencial de um ou de outro hemisfé- 
rio em função da aprendizagem musical? É verdade que, para aptidões iguais. 
a discriminação de duas alturas tonais, de duas melodias, certamente não 
representa o mesmo processo para o não musicista, para o melomaníaco e 
para o musicista tarimbado, porque essas tarefas podem proceder de qualida- 
des perceptivas puras ou fabricadas por uma formação que reforce essas 
qualidades (um ouvido pode ser educado”) e que pode submetê-las a repre- 
sentações semânticas cada vez mais verbalizadas. Reconhecer a melodia de 
uma canção ou de um concerto subtende processos diferentes em função 
dos sujeitos. E sem dúvida, há o papel desempenhado pela emoção estética, 
pouco mobilizado nas investigações neuropsicológicas, que são mais cen- 
tradas nos inventários técnicos de aptidões musicais do que no processo 
ecológico, porque o papel da música é, antes de qualquer coisa, o de comuni- 
car emoções, diversamente sentidas de um indivíduo para o outro, em fun- 
ção da cultura, da própria história e dos gostos pessoais. 


Entretanto, seria artificial enfocar as amusias “receptivas” sem abordar as 
desordens de expressão musical. Já é aceito que a expressão melódica continua 
preservada na afasia e que os doentes podem cantar com palavras a estereotipia 
na afasia de Broca, cantarolar as palavras na afasia Wernicke, como é possível 
constatar que a expressão melódica pode favorecer a expressão verbal nesses 
dois tipos de afasia, o que, aliás, desperta um interesse reeducativo. A hemiplegia 
esquerda pode apresentar tanto uma perturbação na expressão musical canta- 
da quanto uma aprosódia, o que contrasta com a capacidade de dizer as 
palavras. A capacidade de expressão musical é, então, atribuída ao hemisfério 
direito. 


A música pode ser ouvida e cantada; também pode ser lida e escrita, graças a 
um sistema codificado verbalizado: pautas, claves, notas e regras de solfejo, 
cujas perturbações acompanham as afasias, as agrafias e as alexias. Porém, é 
verdade que existem observações excepcionais de agrafia musical sem agrafia 
verbal e alexia musical sem alexia verbal. A manipulação de instrumentos de 
música pertence ao domínio de competências apráxicas. Foi descrita uma 
apraxia especificamente musical, sendo que aapraxia instrumental bimanual 
não permite mais tocar (piano ou acordeão): esse distúrbio foi observado 
depois de lesões do hemisfério direito, do lobo temporal esquerdo e dos dois 
hemisférios. 


Cd 
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Agnosias paralingúísticas: agnosias da prosódia 
emocional e fonoagnosia 


Às agnosias paralingiiísticas reúnem as agnosias que afetam não as mensa- 
gens verbais em si, mas o meio afetivo e a identificação de quem fala. 


À incapacidade de reconhecer as entonações emocionais da tinguagem falada é 
uma agnosia auditivoverbal afetiva ou uma aprosódia receptiva: ela surge por 
ocasião de lesões do hemisfério direito (consultar capítulo 177). 


A fonoagnosia, observada nas lesões têmporo-partetais direitas está para a voz 
assim como a prosopagnosia está para os rostos. Ela também resulta de lesões 
do hemisfério direito, o que confirma que os componentes lingiúísticos e não 
lingiísticos da linguagem falada não dependem do mesmo hemisfério. 
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| AS AGNOSIAS TÁCTEIS 


O córtex somestésico garante a recepção das mensagens exteroceptivas e 
proprioceptivas necessárias ao reconhecimento pelo palpar dos objetos colo- 
cados na mão. Esse processo é feito essencialmente pelas sensibilidades 
lemniscais que transmitem o tato e a propriocepção: elas são feitas de fibras 
mielinizadas, que têm uma velocidade rápida de condução e que dispõem 
de uma somatotopia precisa, ao longo do trajeto dos cordões posteriores da 
medula ao núcleo ventro-póstero-lateral do tálamo até o giro pós-central 
onde se projeta o homúnculo sensitivo. As sensibilidades extraleminiscais 
só têm uma função acessória nesse dispositivo: elas transmitem a dor, o 
calor e o frio, e são feitas de fibras de diâmetro pequeno, pouco ou nada 
mielinizadas, de velocidade de condução lenta, de somatotopia imprecisa, e se 
projetam no tálamo “aspecífico”, (núcleo reticular e núcleos talâmicos intrín- 
secos), também fazendo um relé nos múltiplos alvos (reticulado, núcleos 
cinzentos centrais, hipotálamo e sistema límbico) antes de atingir o córtex 
somestésico e, também, o córtex associativo não específico e o lobo frontal. 





O córtex somestésico é constituído de duas áres. A área SI é a área primária 
do giro pós-central (áreas 1, 2, 3 de Brodmann). À área SII, situada no lábio 
superior da fissura de Sylvius, sem somatotopia precisa, recebe as aferências 
extralemniscais e também as lemniscais. Essas duas áreas estão conectadas 
entre si e, também, com a área 4 e a área motora suplementar. A região parietal 
posterior parece estar implicada na discriminação táctil das formas, na aná- 
lise espacial (discriminação dos círculos do compasso de Weber, localização 
das sensações, direção das estimulações cutâneas e dos movimentos pas- 
sivos) e na precisão da apreensão manual independentemente das sensibilida- 
des elementares. As aferências de SII são bilaterais e existe uma imbricação 
entre as áreas somestésicas e a região pré-central que justifica uma visão global 
de um córtex sensório-motor. Aliás, a palavra “palpar” indica bem a inter- 
relação entre o movimento e a sensação. Há uma supe-rtoridade do hemisfério 
direito para as tarefas de exploração espacial. 


UMA OU VÁRIAS ASTEREOGNOSIAS? 








| | A astereognosia assinala a incapacidade de reconhecer os objetos pela apalpa- 
|| ção e sem a ajuda de outro canal sensorial, em particular o visual. À astereog- 
nosia é banal quando existem distúrbios sensitivos elementares dos quais ela 
| é uma conseqgtiência esperada. À astereognosia é chamada de pura, quando 
existe sem que haja qualquer outra perturbação sensitiva, como se as sensa- 
ções não pudessem atingir seu significado. Apesar do debate que surgiu sobre 
| a necessária minúcia do exame das sensibilidades antes do diagnóstico de 
| astereognosia, e até sobre a negação do conceito, pelo motivo de que toda 
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astereognosia procederia de um déficit, mesmo mínimo, das sensibilidades 
elementares, a existência de autênticas astercognosias é, geralmente, admitida. 


Por ocasião da apalpação de um objeto, quatro níveis de tratamento (Fip, 
12.1) podem ser determinados: o nível de sensações elementares (Írio, ca- 
lor, liso, rugoso, macio...), o nível de percepções (da forma: mna esfera, um 
cubo... e da matéria: metal, plástico...), o nível de identificação ou nível 
associativo. no qual o objeto é reconhecido, portanto, nomeado, e quando o 
objeto é reconhecido e não nomeado, no caso de existir um déficit táctil- 
verbal. O dano do primeiro nível é causado pelas síndromes deficitárias sen- 
sitivas periféricas ou centrais, até o córtex parietal. O dano do 2º e do 3º níveis 
corresponde às astereognosias, o dano do 4º nível, às anomias tácteis. Eviden- 
temente, o sujeito não efetua um tratamento analítico sequencial estrito, por- 
que não é necessário que uma etapa esteja terminada para que a outra comece, 
e o reconhecimento parece imediato, ainda mais porque um mínimo de informa- 
ções pode ser suficiente para o reconhecimento dos objetos usuais. Entretan- 
to, quando o objeto é pequeno ou não muito conhecido, constatamos na 
clínica que o sujeito faz uma análise dedutiva, tentando deduzir a natureza do 
objeto, com informações o mais precisas possível sobre as características 
perceptíveis. 


Dano Nomes 







; a Sindrome de Déjerine-Mouzon. 
1. Nível de sensações 


2. Nível de percepções 16 





Síndrome de Verger-Déjerine. 


Agnosia táctil aperceptiva 
(Bauer) 







Ailognosia e Amorfognosia 
(Delay) 


Agnosia primária (Wernicke) 


Agnosia táctil associativa 


3. Nível de associações 
Agnosia táctil secundária 


(Wernicke) 
Astereognosia pura (Hecaen) 
Assimbolia táctil 


Agnosia semântica 
especializada. 





4. Nível de denominações 
a. Transferência inter-he- 
misférica. 

b. Transferência intra-he- 
misférica 





Anomia táctil esquerda. 






Afasia táctil (bilateral). 


Fig. 12.1. Tentativa de classificação das astereognosias. A partir do nível 4, 
os objetos apalpados são reconhecidos. 
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Os déficits sensitivos parietais correspondem claramente ao dano do primeiro 
nível quando o quadro realizado é o da síndrome de Déjerine-Mouzon, com 
hemianestesia meio desenvolvida, afetando a sensibilidade elementar táctil, 
vibratória, térmica c da dor. A síndrome de Verger-Déjerine mostra a sensibil- 
dade elementar intacta ou pouco perturbada e o déficit afeta a discriminação 
tácuil (compasso de Weber), a localização das sensações, a cinestesia com uma 
astereognosia. Essa síndrome pode ser considerada ou como conseguência de 
délicits discretos da sensibilidade elementar, ou como uma agnosia aperceptiva, 
sendo que a astereognosia observada mistura os elementos de um déficit do 
reconhecimento da forma e da matéria dos objetos. 


A astereognosia, segundo a concepção de Delay (1935), pode ser em relação 
à matéria ou em relação à forma dos objetos. Estamos falando, então, de à 
ailognosia ou de amorfognostia. A primeira está ligada a um déficit dos anali- 
sadores de intensidade, a segunda a um déficit dos analisadores espaciais 

(também chamados de extensidade), ambos se situam no córtex parietal e 

tratam as sensações que lhes chegam: foi o que Wernicke chamou de agnosia 

táctil primária, que ele atribuía, na concepção associacionista, a uma lesão do 

“centro das imagens tácteis” e que também podemos encontrar com o nome de 

déficit do reconhecimento táctil espacial (Head, 1911). Esse tipo de 
astereognosia corresponde a um dano do segundo nível de tratamento e se 
mantivermos o qualificativo de agnosia, trata-se de uma agnosia táctil aper- 

ceptiva. A manipulação do objeto é difícil, reduzida e gestualmente estereoti- 

pada. 


A astereognosia pura implica na ausência de distúrbio sensitivo e de déficit 
dos analisadores. Corresponde à agnosia táctil secundária que Wernicke atri- 
buía à incapacidade de associar imagens tácteis, intactas, às outras representa- 
ções sensoriais dos objetos, representações auditivas, olfativas e, sobretudo, 
visuais, por desconexão dos centros das imagens visuais com as outras ima- 
gens sensoriais. Também é denominada assimbolia táctil ou agnosia táctil 
“verdadeira”. Ela procede de um dano do terceiro nível de tratamento, o nível 
de identificação: é uma agnosia táctil associativa na qual é típico o sujeito 
emparelhar os pares de objetos pela apalpação, desenhar os objetos apalpa- 
dos não identificados reconhecendo-os quando são desenhados. Assim, ao 
apalpar um colher pequena, o comentário relatado no caso Delay (1935) é o 
seguinte: “É de metal, é frio e duro, é fino no meio. Tem uma extremidade 
chata, outra oval, com um côncavo.” As lesões afetam a região parietal 
posterior ou o córtex têmporo-parietal e particularmente SJI. Na maioria das 
vezes a astereognosia é unilateral e heterolateral, mas existe alguns casos de 
astereognosia bilateral, depois de uma lesão unilateral, o que, aliás, é a causa 
do problema do diagnóstico diferencial com as afasias tácteis. 


AS ANOMIAS TÁCTEIS 





As anomias tácteis são excepcionais; o caso de Beauvois e seus colaboradores 
(1978) surgiu depois de um hematoma parieto-occipital esquerdo: o sujeito, 
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que denominava corretamente os objetos apresentados visualmente, não com 
seguia mais denominar os objetos apalpados em qualquer uma das muitos, 
sendo que eles eram perfeitamente reconhecidos. Além do mais, os erros de 
denominação eram do tipo semântico (caixa de fósforo > alguns cigarros; 
faca > garfo). Trata-se de um déficit do quarto nível, táctil-verbal, análogo ii 
atasta óptica na modalidade visual e atribuível a um déficit da transferência 
intra-hemisférica, porque não existe lesão do hemisfério direito, nem lesão do 
corpo caloso. 


Às anomias tácteis esquerdas por desconexão calosa formam um quadro 
diferente de afasia táctil: os sujeitos não podem mais nomear os objetos 
colocados só na mão esquerda; os objetos são perfeitamente reconhecidos c 
os pacientes podem encontrá-los por apalpação no meio de outros objetos 
ou mostrar o uso deles. Quando o sujeito dá um nome ao objeto apalpado, a 
substituição verbal parece se dar ao acaso, sem os erros semânticos encon- 
trados na afasia táctil. 
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NEUROPSICOLOGIA 
DO LOBO FRONTAL 


“Toda consciência é antecipação do futuro.” 
Bergson 


O lobo frontal designa a parte do cérebro situada na frente da fissura de 
Rolando. Ele compreende: 


— O giro central (circunvolução frontal ascendente) à beira da fissura de 
Rolando e que constitui a área motora (área 4 de Brodmann); 
— O córtex pré-motor ou área de associação motora, situado na frente da área 
motora e que compreende as áreas 6, 8, 44 (área de Broca), 45, bem como a 
área motora suplementar na face interna do hemisfério; 
— o córtex pré-trontal, na frente do anterior, córtex granular cujas lesões 
provocam manifestaçãos designadas com o nome de síndrome frontal e que 
é dividido em três partes: 
e uma porção dorsolateral no nível da convexidade cerebral (áreas 9, 

10, 46), 

uma porção orbitária ou ventral (áreas 11, 12, 25, 32, 47), 

uma porção interna ou mesial, constituída do giro do cíngulo, incluso 

no sistema límbico e constituído das áreas 24 e 32, bem como da parte 

interna das áreas 6, 8, 9, 10. 
O córtex pré-frontal. que representa entre um quarto e um terço da massa do 
córtex, e que não é nem a partida das vias motoras, nem o lugar de chegada 
das vias sensoriais, tem múltiplas conexões, quase sempre recíprocas, com 
inúmeras regiões do cérebro. As conexões com as áreas sensoriais não afe- 
tam as áreas primárias e sim as áreas associativas temporais, parietais e 
occipitais, o que indica que as aferências frontais têm relação com as infor- 
mações já elaboradas, sejam elas sensitivas, auditivas ou visuais. O córtex 
pré-frontal é a única localização neocortical das informações que circulam 
pelos circuitos límbicos e ele mantém conexões com o hipocampo, com a 
amígdala, com o tálamo (sobretudo com o núcleo dorsomedial), com o córtex 
límbico para-hipocampal e cingular, com o hipotálamo e com o tegmento 
mesencetálico. Logo, é possível dizer que ele se comporta como uma interface 
entre a cognição e os sentimentos. É preciso acrescentar que ele está impli- 
cado na memória por intermédio do sistema límbico e nos processos da 
atenção pelo tálamo, ele próprio ligado com a substância reticulada, pelos 
núcleos intralaminares. As conexões entre o córtex e núcleos cinzentos cen- 
trais (gânglios de base) são organizadas em cinco circuitos que chegam ao 
tálamo, passando pelo striatum, pelo pálido e pela substância negra (ver 
Fig. 18.1): um deles, motor, sai da área motora suplementar; o outro, ocu- 
lomotor, sai das áreas oculomotoras frontais (área 8); os outros três, implica- 
dos nas funções cognitivas e na regulação emocional e motivacional, saem, 
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respectivamente, do córtex pré-frontal dorsolateral, do córtex [ronto-orbitnd e 
do córtex frontal interno, no nível do giro do cíngulo. Esses circuitos são 
percursos que, partindo do tálamo, se projetam de maneira recorrente sobre 1 
córtex pré-frontal. O córtex pré-frontal também recebe aferências provenier 
tes das áreas olfativas da base do cérebro e também está ligado, pelo tálamo e 
suas conexões descendentes, ao sistema nervoso autônomo. 


Entretanto, apesar do volume do lobo frontal e da riqueza de suas conexões, 
foi difícil desligar a noção de síndrome frontal! de uma abordagem unicista 
dos distúrbios mentais na ocorrência de tumores cerebrais, o que fez com 
que também fosse recusado ao lobo frontal uma semiologia original e, ainda 
com mais razão, específica. » 


Contudo, em 1875, Ferrier notou que depois da ablação da área órbito- 
frontal do macaco, os animais continuavam a se mexer, a ver, à ouvir, à 
sentir cheiros, a sentir gosto... a procurar comida. No entanto, uma “obser- 
vação mais atenta mostrou que, de fato, os animais haviam passado por uma 
grande mudança: eles não manifestavam interesse por coisa alguma... fica- 
vam estupidamente calmos e pareciam haver perdido o dom da observação 
inteligente e atenta”. Os trabalhos de Jacobsen, nos anos trinta, mostraram 
que as lesões experimentais do córtex dorsal pré-frontal do macaco altera- 
vam as tarefas de respostas tardias, ou seja, as tarefas durante as quais O 
estímulo era subtraído da visão do animal por menos de cinco segundos, por 
uma tela corrediça. Essas tarefas precisavam da ação de vários tratamentos 
cognitivos: atenção às coordenadas espaciais dos estímulos, memorização 
das informações e escolha da resposta com capacidade de inibir as respos- 
tas inexatas. Jacobsen também notou que o chimpanzé, que sofrera uma 
dupla lobotomia pré-frontal, deixara de apresentar uma agitação ansiosa 
provocada pelas. dificuldades das tarefas a que era submetido (que o autor 
chamava de “neurose experimental”) e tornava-se equânime, o que deu a 
Egas Moniz a idéia de utilizar a lobotomia pré-frontal para tratamento 
terapêutico. 


No homem, o triste acidente de Phineas Gage passou a ser um exemplo: em 
1848, esse empregado da ferrovia, competente e eficaz; detonou desajeita- 
damente uma carga explosiva, e uma barra de ferro que ele segurava atra- 
vessou sua face esquerda, o lobo frontal esquerdo e a convexidade craniana. 
Aparentemente curado, tornou-se evidente que sua personalidade havia sido 
profundamente afetada: tornou-se grosseiro, cheio de caprichos, instável e 
falava-se que “Gage não era mais o Gage”. Ele perdeu o trabalho e passou a 
vida mudando de emprego, instabilidade profissional. A despeito de algu- 
mas teorizações sobre as funções frontais, foi preciso aguardar os trabalhos 
de Luria para renovar a análise semiológica dos distúrbios relacionados às 
lesões dos lobos frontais; essa abordagem desembocou numa concepção 
tripartite do cérebro: uma zona basal que integra o tronco cerebral e o siste- 
ma límbico e que gera um “tônus cortical” responsável pela atenção e pela 
memorização; uma zona posterior reservada ao tratamento das informações 
sensoriais; uma região anterior que assegura a regulação seglencial e à 
planificação da atividade cerebral, seja ela motora ou mental, com tudo o 


que essas funções implicam nas escolhas a fazer e a adaptar, como nas 
resoluções de problemas e na capacidade estratégica para selecionar os com- 
portamentos necessários à realização dos projetos que tecem a vida huma- 


FE 
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na. A maior parte das funções do lobo frontal está reunida sob o termo em 
inglês correspondente a “função executiva”, em português, o que não quer 
dizer que o lobo frontal seja encarregado de funções de execução: o lobo 
frontal está encarregado do controle da ação (executive cognitive control, es- 
creveu Benson) por antecipação, da escolha dos objetivos a serem atingidos, 
da planificação, da seleção adequada (que subtende a escolha de uma resposta 
c a inibição de outras respostas) da vigilância do desenrolar e da verificação do 
resultado obtido. Esse controle pré-frontal dorsal das ações também está 
ligado à motivação subtendida pela região frontal medial (em especial o giro do 
cíngulo) e à capacidade de prever a sucessão de ações a fazer, denominada por 
Ingvar de “memória do futuro”. No doente, a alteração das funções do lobo 
frontal é acompanhada de uma perda da autocrítica, de uma incapacidade para 
avaliar os próprios desempenhos, da subestimação ou da inconsciência do 
caráter mórbido de seu estado. 


A PERSONALIDADE FRONTAL 





Os distúrbios da personalidade se devem às ligações do lobo frontal com o 
sistema límbico e às estruturas que regulam as manifestações autonômicas 
da vida emocional (quadro 13.1). 


Quadro 13.1. Principais sinais de disfunção pré-fronta! de 
acordo com as três grandes subdivisões do lobo pré-frontal. 


|  Córtexfrontal Córtex órbito- 


Córtex dorsolateral 
intemo frontal 


| Afasia transcortical motora (lesão esquerda) 
Redução da fluência 
Apatia, abulia, inércia, distraibilidade 


Depressão Apatia, as vezes | Moria 
Distúrbios da organização diná- | intensa Euforia 


mica dos atos motores Acinesia Desinibição 
Ecopraxia | Mutismo | Irritabilidade 
Perturbações do controle executi- | acinético (lesões | Estado maníaco 
vo com dano: | bilaterais) | Impulsividade 

| — da planificação | Distraibilidade 

| — da memória prospectiva | Dependência do 

| — da flexibilidade mental na resolu- meio ambiente 

| ção de problemas Sociopatia 





O humor pode ser, na vertente eufórica, expansivo, de uma simplicidade 
pueril e despreocupada, às vezes com um comportamento hipomaníaco, crian- 
do a “moria” com seu cortejo de brincadeiras bobas (“Você perguntou como... 
Sim, eu como, não bebo. Ah! quando eu como não falo”... “Como eu vou! Ah! 
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vou bem mal... bem mal, não é bem feminino para ser bem mul") um 
cáusticos, muitas vezes eróticos ou grosseiros (“Você me pergunto quente e 
governador ah! ah! governa... a dor, ora bolas"). O comportamento pode 
ser do tipo psicopático ou agitado e ineficaz. Esse lado exaltado da persona 
lidade frontal é mais encontrado nas lesões da porção orbitária do lobo frontal, 
O comportamento de micção, e até de defecação em lugares não apropriados 
é, regra geral, observado nas lesões mediais bilaterais dos lobos frontais e deve 
estar ligado à perda das influências inibidoras exercidas pelas regiões frontais, 
Ele deixa o doente indiferente ou zombeteiro. 


O humor pode ser depressivo (consultar p. 225) ou pseudo-depressivo, sen- 
do que o comportamento se caracteriza por inércia, apragmatismo, abuha, 
placidez emocional, sem a dor moral dos estados depressivos. Uma certa 
contusão reina na literatura ao atribuir o lado apático-abúlico da personalidade 
frontal ora à síndrome dorsolateral pré-frontal, ora à síndrome cingular ante- 
rior. Ambas podem comportar uma perda da capacidade de iniciativa e de 
entustasmo psíquico (drive, dos autores anglo-saxões), inércia, lentidão ideatória 
e motora, desinvestimento das atividades cotidianas, relativa indiferença e 
distraibilidade. Os estados apáticos mais profundos, às vezes qualificados de 
acinéticos, são observados na síndrome cingular anterior, e sua forma extrema 
é representada pelo mutismo acinético observado nas lesões frontais internas 
bilaterais, por exemplo, no caso de um infarto das duas veias cerebrais ante- 
riores lesar os giros do cíngulo e criar um estado de imobilidade acordada e 
silenciosa. 


À personalidade, sob influência de uma lesão ventromedial (particularmente 
direita), também pode desorganizar-se num modo que Damasio designou de 
“sociopatia adquirida”, para descrever uma analogia semiológica com a so- 
ciopatia do DSM III, ou desequilíbrio mental, que é uma anomalia do desen- 
volvimento da personalidade. Então, alguns sujeitos, adaptados e estáveis no 
plano profissional e afetivo, desenvolvem, depois de uma lesão frontal, uma 
instabilidade profissional e afetiva, acompanhada de incapacidade de tomar 
decisões que são, então, suscitadas pelo acaso, quer se trate de uma escolha 
aparentemente simples como a seleção de um prato do cardápio de um restau- 
rante ou de decisões que envolvam a vida profissional e afetiva. Esse estado 
estaria ligado ao defeito de ativação de marcadores somáticos que, ao longo da 
existência, unem “situações” (estímulos) e suas repercussões emocionais vi- 
vidas pelo corpo sob o impulso do sistema nervoso autônomo, ou sob uma 
forma positiva, atraente, ou sob uma forma negativa, repulsiva (constrição da 
faringe, mal-estar geral etc). Diante de uma escolha, a ativação dos marcadores 
funciona como um sinal emocional corporal de ajuda para a decisão. O córtex 
frontal é o centro de convergência das percepções vindas do mundo e dos 
sinais emocionais que elas veiculam. Privado dessa assistência emocional na 
decisão, o sujeito não consegue selecionar as escolhas positivas, mesmo que 
reconheça o sentido das situações sociais e imagine as respostas possíveis, 
Segundo Laplane, esse tipo de comportamento poderia resultar de uma perda 
de “auto-ativação psíquica”, acompanhada de manifestações obssessivas, 
demonstradas não só pela incapacidade de escolher, mas também de ativida 
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des mentais estereotipadas (como as atividades de contar) que ocupam o 
“vazio mental”: essa interpretação semiológica será abordada no capítulo que 
trata da neuropsicologia dos núcleos cinzentos centrais (capítulo 18), porque 
essa síndrome foi observada, sobretudo, na patologia dos núcleos lentiformes. 


O CONCEITO DE PROGRAMAÇÃO APLICADO 
AOS MOVIMENTOS 





As lesões do córtex pré-frontal provocam um déficit da organização dinã- 
mica dos atos motores, caracterizado pela dificuldade em realizar ações 
sequenciais segundo um programa fixado, em virtude da perseveração do 
mesmo gesto, sendo que uma outra ação pode ser esquecida, o que provo- 
ca uma simplificação do programa que, por exemplo, partindo de quatro 
movimentos sucessivos, pode reduzir-se à reiteração anárquica de dois 
deles. 


Podemos, também, solicitar ao sujeito que repita a segiiência dos seguin- 
tes gestos: pôr sucessivamente, em cima da mesa, a mão espalmada, de- 
pois o punho, depois o lado da mão, ou ainda reproduzir os ritmos sonoros 
que o examinador indica ao bater na mesa com um lápis ou, ainda, reproduzir 
sequências de figuras geométricas simples como um círculo. uma cruz, um 
triângulo e um quadrado (Fig. 13.1). A regulação verbal dos atos motores é 
diversamente alterada. Assim, a verbalização em voz alta pode facilitar a 
manutenção do programa, contudo, nos casos mais graves, Os sujeitos repe- 
tem as instruções sem realizá-la (como se existisse uma ruptura entre o 
pensamento e a ação), ou ainda limitam-se a repetir a instrução verbal de 
maneira ecolálica. Além disso, é preciso frisar que a linguagem adquire pro- 
gressivamente, durante a infância, o poder de regular as atividades motoras: 
durante os primeiros anos de vida, apesar da instrução verbal (quando a luz 
acender, você tem de levantar-se), a criança tende a dar uma resposta motora 
imediata. Quanto à imitação de gestos, ela apresenta respostas em espelho 
do tipo ecopráxica. Quando chamamos a atenção sobre os erros, o doente 
pode corrigir-se, o que não impede que ele se engane novamente. 


OS DISTÚRBIOS DAS ATIVIDADES 
PERCEPTIVAS VISUAIS 





À percepção visual está subtendida numa atividade exploratória do olhar, 
que percorre a paisagem de acordo com uma estratégia que permite notar os 
detalhes mais significativos. O registro dos movimentos do olhar mostra que 
a identificação das imagens, satisfatória no total, é efetuada a partir de alguns 
detalhes nos quais os olhos se fixam compulsivamente, o que, aliás, pode 
explicar alguns erros de identificação. Trata-se, então, da incapacidade de 
estabelecer uma estratégia comportamental. Além disso, se fizermos uma 
pergunta precisa ao sujeito sobre um quadro (por exemplo, representando uma 
família reunida na sala de estar), a estratégia de exploração visual da cena não 
muda se perguntamos se se trata de uma família rica ou pobre e, em seguida, sc 
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pedimos para dizer a idade das pessoas que figuram no quadro. No plino 
perceptivo-motor, a reprodução de memória da figura de Rey mostra um 
simplificação, com repetição estereotipada de detalhes. Entretanto, ao apre 
sentar sucessivamente ao sujeito diferentes frações da figura, à realização 
melhora, o que mostra que não se trata de uma apraxia construtiva e sim de tm 
déficit de programação: é então o examinador que, ao indicar as etapas dk 
tarefa, se transforma numa espécie de lobo frontal do doente. 


LOBO PRÉ-FRONTAL E ATENÇÃO 





A distrabilidade, a contaminação das tarefas por estímulos vindos do meio 
ambiente (efeito “de campo” como diz Luria), mostram as dificuldades de 
atenção dos sujeitos com lesão frontal. A atenção pressupõe, ao mesmo 
tempo, orientação e concentração mental dirigidas para uma tarefa e inibi- 
ção de atividades concorrentes. 


Alguns testes ditos de “controle mental” são usualmente usados para avaliar a 
atenção: contar de trás para a frente (por exemplo de 20 a 0), subtrações em 
série (por exemplo, subtrair várias vezes seguidas o número 7 a partir de 100), 
subtestes de memória de números (em ordem direta e inversa) de WAIS. A 
atenção seletiva ou focalizada ou dirigida pode ser explorada pelos testes de 
riscos, que podem mostrar, em caso de lesão direita, uma heminegligência ou 
objetivar uma lentidão e erros perseverativos na aplicação das instruções. 
Também podemos utilizar o Trail Making A ou o teste de figuras embara- 
lhadas de Gottschaldt. A continuidade de uma tarefa pode ser afetada por um 
desvio da atenção que pode estar ligado a um estímulo exterior ao teste, mas 
que também pode estar relacionado ao próprio estímulo: o Odd Man Out test 
consiste em apresentar cartões ao sujeito, nos quais estão desenhadas três 
figuras geométricas (por exemplo, um triângulo grande, um triângulo pequeno 
e um círculo pequeno) diferentes no tamanho ou na forma. Pedimos ao sujeito 
“que “expulse o intruso”, isto é, a figura que não está de acordo com as outras; 
o sujeito pode optar por eliminar o triângulo grande (critério: tamanho) ou o 
círculo pequeno (critério: forma); apresentamos, então, os cartões seguintes. 
pedindo que continue a expulsar o mesmo tipo de intruso, em seguida pedi- 
mos que mude de intruso e assim por diante, sempre alternando. O sujeito 
deverá excluir ou em função do tamanho, ou em função da forma. Nas lesões 
frontais, os sujeitos mudam espontaneamente o tipo de “intruso” e mantêm 
esse comportamento porque respondem em função da impressão inicial de- 
sencadeada pela visão das figuras e não em função da regra adotada. A sensi- 
bilidade às interferências é eletivamente avaliada pelo processo de Stroop; O 
mais conhecido é o teste cores-palavras, que consiste em pedir que o sujeito 
diga o nome das quatro cores das pastilhas e, depois, que leia as palavras 
escritas em preto que correspondem às quatro cores, depois que diga a cor da 
tinta com a qual as palavras foram escritas, sabendo que essa cor pode ou não 
corresponder à palavra escrita: existe, então, uma diferença entre a leitura da 
palavra e a denominação da cor, que prolonga, no sujeito normal, o tempo de 
lenominação da cor da tinta das palavras “conflitantes” (como a palavra 
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vermelha escrita em verde); a interferência pode ser medida ou pelo tempo de 
reação ou, o que é mais usual, pela comparação do número de itens lidos ou 
no-mcados em cada um das três partes da prova. No sujeito frontal, a interferên- 
cia é muito mais marcada do que no sujeito normal e os erros são mais nume- 
rosos. A atenção dividida impõe o tratamento simultâneo de várias tarefas ou 
de várias informações: é assim no Trail! Making B que consiste em ligar alter- 
nativas em ordem numérica e alfabética 13 números e 12 letras (A a L) espalha- 
dos numa folha (1|- - A-- 2- - B--etc.): os resultados são expresos em função 
do tempo. O teste de audição em série de Gronvall consiste em apresentar ao 
sujeito, uma vez a cada dois segundos, um número de 1 a 9, pedindo, todas as 
vezes, que o adicione ao número anterior (3 — 2... Resposta: 5 — 6... — Resposta: 
8 etc.). À implicação do lobo pré-frontal dorsolateral (bem como a da junção 
têmporo-parietal) na atenção fásica ou automática pode ser posta em evidên- 
cia pelo registro dos potenciais cognitivos evocados: assim, por exemplo, na 
modalidade visual, quando pedimos ao sujeito que aperte o botão todas as 
vezes que aparecer um triângulo invertido, que surge aleatoriamente (10% das 
apresentações) entre os triângulos apoiados na base (80% das apresentações), 
| sobrevém uma grande onda positiva chamada de P300 e que constitui o máxi- 
| mo nos eletrodos centroparietais. À introdução de um estímulo inesperado 
(uma figura geométrica complexa), que também apareça de modo aleatório 
(10% das apresentações) faz aparecer uma onda P300A, que aparece de 20 a 
50 m antes e constiut o máximo nos eletrodos fronto-centrais: a amplitude 
dessa onda é reduzida ou anulada pelas lesões pré-trontais e da junção têmporo- 
| parietal, o que sugere que essas duas regiões estão implicadas numa rede 
| multimodal que intervém no reconhecimento rápido das modificações am- 
| | 
| bientais. 


QL VFS Eta CARO Ulks 


Fig. 13.1. Distúrbio da programação de uma sequência de figuras geomé- 
tricas (extraído de R. Gil. Neurologie pour le praticien. Simep, Paris, 
1989). 





LOBO PRÉ-FRONTAL E MEMÓRIA 


Quando interrogamos um paciente com uma lesão frontal sobre os aconteci- 
mentos que exploram a memória de fatos antigos e recentes, não encontra. 
| mos nenhuma perturbação evidente e as síndromes amnésicas observadas 
nos tumores médio-frontais ou nos aneurismas da artéria comunicante ante 
rior respondem por lesões que invadem o córtex frontal ventromediano, so- 
bretudo no nível dos núcleos do septum e das fibras das colunas do tórnix 
(trígono). 





Entretanto, provas como o teste de palavras de Rey podem mostrar um 
| déficit da rememoração, sendo que o reconhecimento é satisfatório: trata-se. 
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então, de um déficit da recuperação e não da aprendizagem. Isso pode sei 
aproximado do comportamento de certos doentes que, apesar de um bom 
desempenho nos testes de memória, não usam sua capacidade mnésica ma 
vida cotidiana e apresentam esquecimentos às vezes grosseiros, como sc 
nem tentassem rememorar. 


Certos aspectos da memória podem revelar-se perturbados, desde que usc- 
mos métodos de exames orientados. As lesões frontais alteram a memoria 
dita de fonte. Os testes de respostas adiadas (ver supra) mostram a impor- 
tância do lobo pré-frontal na memória de trabalho (e, mais particularmen- 
te, da sua porção dorso-lateral): essa memória de trabalho também está 
envolvida nos testes de atenção expostos acima. O teste da Torre de Lon- 
dres é composto de uma prancha na qual inserimos três hastes verticais: 
três anéis coloridos são divididos numa ordem determinada em duas des- 
sas hastes, e a prova consiste em realizar outras configurações de comple- 
xidade variável, movendo os anéis o menos possível. Esse teste, que in- 
clui numerosas variantes (Torre de Hanói; Torre de Toronto), mostra, nas 
lesões frontais (sem que possamos deduzir formalmente uma lateralização 
da lesão à esquerda), um aumento do número de deslocamentos, sendo 
que o objetivo fixado nem sempre é atingido: isso sugere não só um déficit da 
atenção, mas também um déficit da memória de trabalho e, ainda, um déficit 
da capacidade de planificação. Da mesma forma, podemos evocar um déficit da 
ordem temporal de fatos recentes: podemos apresentar ao sujeito algumas 
cartas nas quais estão inscritos pares de palavras ou pares de figuras; os 
pares não são constituídos dos mesmos itens e a instrução consiste em 
perguntar ao sujeito qual dos dois itens de um dos pares foi visto mais 
recentemente; os sujeitos frontais cometem muitos erros nesse julgamento 
de recência, sobretudo nas lesões direitas, sendo que as lesões esquerdas 
perturbariam eletiva e moderadamente a prova verbal. O teste de auto- 
ordenamento das respostas consiste em apresentar ao sujeito algumas pran- 
chas em que são representadas uma série de palavras ou desenhos dispos- 
tos, a cada apresentação, numa ordem diferente: o sujeito deve apontar uma 
imagem em cada apresentação, mas cada imagem só pode ser apontada uma 
única vez. Os erros são mais numerosos nas lesões frontais esquerdas, quer 
o material apresentado seja verbal ou não verbal. Igualmente, devemos 
correlacionar a um déficit da organização temporal da memória a incapacida- 
de do sujeito atingido por lesões frontais (qualquer que seja o lado) de fazer 
uma aprendizagem associativa: podemos dispor diante do sujeito seis lâm- 
padas e seis cartas. de modo que quando uma lâmpada se acender, ela só se 
apagará quando o sujeito tocar a carta à qual a lâmpada está associada; a 
prova continua, com o intuito de aprender, por ensaios sucessivos e memori- 
zação dos êxitos, os pares (uma carta — uma lâmpada) constituídos: o córicx 
dorsolateral está eletivamente envolvido. Os testes de aprendizagem de 
labirintos são muito deficitários e refletem as dificuldades de memorização 
segiencial, portanto, de planificação. A interferência proativa indica a per- 
turbação da aprendizagem de uma tarefa por contaminação da tarefa ante- 
rior. E isso o que acontece quando um sujeito aprende sequências sucessivas 
de palavras que pertençam à mesma categoria semântica; os desempenhos 
dos sujeitos tendem a baixar de uma lista para a outra; entretanto, se uma 
sequência de palavras de outra categoria semântica é apresentada, os desem- 
penhos dos sujeito voltam a aumentar: há uma liberação da interferência 
proativa. Essa melhora não acontece nos sujeitos frontais, mas há os que 
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acham que essa constatação só estaria relacionada aos doentes frontais que 
apresentem, também, uma amnésia anterógrada. Às lesões frontais pertur- 
hariam a memória prospectiva que permite ter acesso a informações ordena- 
das no tempo e no espaço, a fim de pôr em ação as estratégias necessárias à 
planificação das ações e à resolução de problemas: por exemplo, lembrar-se 
do que fez dois dias antes e organizar, em função dos compromissos e dos 
projetos, o dois dias seguintes, necessita da memória prospectiva. 


Perturbação da metamemória: por ocasião da aprendizagem de uma lista de 
| palavras, o sujeito é incapaz de avaliar aproximadamante, antes de cada 
rememoração, o número de palavras que ele pensa ter guardado. 


Respostas confabulatórias podem surgir na ausência de distúrbios da me- 
| mória e poderiam estar ligadas à desinibição ou a um déficit da estratégia e 
| do controle da recuperação das lembranças. Também podemos observar a 

síndrome de Capgras ou paramnésias de reduplicação caracterizadas por 
| desdobramento das percepções. O doente diz, por exemplo, que está no 
| hospital, mas, ao mesmo tempo, localiza o hospital na própria cidade. 


LOBO PRE-FRONTAL E FLEXIBILIDADE MENTAL 


O ser humano pode ser levado a escolher entre várias eventualidades (numa 
situação clínica pode ser uma tarefa de classificação categoria!) e depois, em 
função das contingências, mudar de opinião, o que supõe mibir a primeira 
escolha e, em seguida, voltar-se para outra. À íalta de inibição provoca uma 
perseveração, uma aderência à tarefa: uma stuck-in-set perseveration. A Íle- 
| xibilidade mental designa, então, uma capacidade de adaptar as escolhas às 
contingências. Dificilmente ela pode ser separada do controle inibidor, que é a 
necessária capacidade de inibir as respostas não adaptadas: as lesões frontais 
provocam uma desinibição. Os testes ditos “go-no go” exploram a capacida- 
de de inibir quando se pede ao sujeito, por exemplo, que aperte a mão do 
examinador se este disser “vermelho” e que não aperte a mão do examinador se 
este disser “verde”; nas lesões frontais, a audição da palavra “verde”, provoca 
sempre, ou com frequência, uma resposta motora que o sujeito não consegue 
inibir. O teste de classificação das cartas de Wisconsin, do qual existem 
muitas variantes, consiste, por exemplo, em colocar diante do sujeito 4 cartas 
que diferem pelo número de elementos (de 1 a 4), pela cor (vermelho, verde, 
amarelo e azul) e pela forma dos elementos (triângulo, estrela, cruz, círculo): 
o princípio do teste é pedir ao sujeito que classifique as cartas em função de 
um critério à escolha, e que continue segundo o mesmo critério. No fim de seis 
tentativas, pedimos que mude de critério e assim por diante, em seis vezes 
| consecutivas. Calculamos o número de categorias escolhidas, o número de 
erros perseverativos, ou seja, Os erros que correspondem à resposta imediata- 
mente anterior, embora ela tenha sido assinalada para o sujeito como inexata: 
os doentes atingidos por lesões frontais (particularmente dorsolaterais direita 
ou esquerda) cometem mais erros perseverativos do que os sujeitos normais 
ou sem lesão frontal. O Trail Making B (ver supra) também é um teste de 
flexibilidade mental. A flexibilidade perceptiva pode ser explorada por figuras 
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de imagens ambíguas (consultar p. 266, e as Figs. 19.2 e 19.3) que podem 
supor duas representações diferentes: o sujeito com uma lesão [frontal tem 
dificuldade em passar da percepção de uma imagem para a de outra imapem, mn 
mesma figura. 


. À tendência de certos doentes em responder às perguntas feitas ao vizinho, 
foi realcionada às lesões frontais direitas, ampliadas em têmporo-parietal, 
e foi interpretada como uma forma particular de perseveração. 


LOBO PRÉ-FRONTAL E RESOLUÇÃO 
DE PROBLEMAS 





À resolução de problemas ilustra e resume a execução de processos especial- 
mente organizados pelo lobo frontal. Os problemas indicam as “questões a 
serem resolvidas que levem a um resultado desconhecido, que será encontrado 
a partir de certos dados ou por um método que deve ser seguido para se obter 
um resultado supostamente conhecido”, Logo, todo problema necessita de: 


— Investimento e focalização da atenção do indivíduo interrogado; 

— análise dos dados do problema: 

— uma estratégia, isto é, um programa; 

— execução controlada desse programa subtendido pela memória prospectiva: 


— avaliação do resultado, ou seja, comparação do resultado obtido com os 
dados iniciais, em termos de aceitabilidade e credibilidade. Segundo Shallice 
(1988), o lobo frontal controlaria um sistema de supervisão atenta, que mo- 
dula o nível de ativação de esquemas de ação competitivos, selecionados por 
um plano diretor, que evitaria, ao mesmo tempo, a distrabilidade, ao inibir os 
esquemas parasitas, e a perseveração, ao inibir os esquemas dominantes, 
permitindo, assim, a flexibilidade mental. 


A resolução de problemas matemáticos ilustra bem, como mostrou Luria, o 
comportamento ligado a uma falha frontal. Num problema do tipo: o pai tem 
24 anos, a mãe tem 3 anos menos, o filho tem 20 anos menos que mãe e o 
avó diz: “Tenho a idade dos três juntos”; qual é a idade do avô? O doente 
responderá, por exemplo: “24 + 3 + 20 = 47”, Em compensação, o problema 
será resolvido, se for decomposto nas segiências sucessivas de raciocínio. 


À estimação cognitiva pede ao sujeito que deduza uma resposta que ele não 
conhece com a ajuda de fatos conhecidos: podemos, então, perguntar qual é a 
altura da Torre Eiffel, a altura de um ônibus, o tamanho de uma nota de cem 
reais, a velocidade do galope dos cavalos de corrida, o comprimento da coluna 
vertebral humana. O resultado é superestimado ou subestimado exa- 
geradamente, como quando perguntamos ao sujeito o preço de vários objetos 
(aparelhos eletrodomésticos, brinquedos infantis etc.). 
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LOBO PRÉ-FRONTAL E LINGUAGEM 





Uma redução da fluência verbal espontânea, com um ialar mais ou menos 
lacônico, pode ser observada nas lesões frontais dorsolaterais ou mediais, 
porém, um mutismo durável só é observado nas lesões mediofrontais esquer- 
das (giro do cíngulo, área motora suplementar), sendo que o mutismo acinético 
é consegiiência de lesões bilaterais. 


Uma redução da fluência verbal induzida em provas associativas pode ser 
observada, mesmo na ausência de uma redução do volume verbal espontã- 
neo, quer se trate da fluência verbal literal (explorada ao se pedir ao sujeito 
para dizer em um minuto o máximo de palavras que comecem com uma 
certa letra), ou da fluência categorial (dar o nome de cores, de animais, de 
frutas e, em seguida, de cidades, no teste de Isaacs). Os testes de fluência 
que exploram a memória semântica (e também uma modalidade particular 
de acesso a essa memória) são alterados nas lesões focais e, também, nas 
demências, especialmente na doença de Alzheimer. As lesões frontais es- 
querdas provocam um déficit mais acentuado do que as lesões direitas. As 
mesmas tendências são observadas nos testes de fluência alternada (dizer 
durante um minuto, sucessivamente, o nome de um pássaro e o nome de 
uma cor, ou o nome de um menino e o nome de uma fruta) que exigem uma 
flexibilidade mental, 


A afasia transcortical motora ou afasia dinâmica comporta uma “não es- 
pontaneidade verbal”, que pode confinar ao mutismo, associada a uma com- 
preensão normal e a uma repetição preservada, até mesmo com uma tendência 
ecolálica, Essa afasia é uma resposta às lesões pré-frontais dorsolaterais do 
hemisfério esquerdo ou do giro do cíngulo. 


O dano da capacidade de planificação e de organização do discurso altera 
sua estrutura lógica, como podemos demonstrar ao pedir ao paciente que 
resuma um texto lido, ou que conte, como propõe Lhermitte, a história do 
Chapeuzinho Vermelho que é estruturada numa série de segiências (a criança 
andando pela floresta; primeiro encontro com o lobo, encontro com o lobo 
vovó etc). Essas seguências serão reduzidas em número e, portanto, a ordem 
será modificada e confusa. A compreensão de um texto complexo oferece 
dificuldades ligadas à incapacidade de reconstituir de maneira ordenada as 
sequências de ações descritas. O doente reconstitui detalhes justapostos 
sem poder chegar ao fim do texto. 


Do mesmo jeito, os distúrbios de compreensão das estruturas gramaticais» 
revelam inaptidão para apreender fenômenos seguenciais, quer constituam 
uma sucessão arbitrária (exemplo 1, abaixo), quer constituam uma sucessão 
lógica (exemplo 2). 


Exemplo 1. “Aqui estão duas cartas: uma cinza e uma preta. Se agora lo! 
noite, você me aponta a carta cinza; se for dia, você me mostra a preta. 
Depois da resposta do sujeito, a mesma pergunta é feita, invertendo as ordens 


Exemplo 2. “Qual é frase certa: a primavera vem antes do verão ou 0 vera 
vem antes da primavera?” ou então “Quando eu digo que tomei o café «di 
manhã antes de arrumar a casa, O que eu fiz primeiro?” 
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As explicações de provérbios mostram que eles são reduzidos ao sentido 
concreto, o que pode ser interpretado como um aspecto particular do dano 
da flexibilidade mental, que impede que o paciente passe do sentido pró 
prio para o sentido figurado. O que quer dizer “Devagar se vai do longe” 
Quando se quer ir muito longe, deve-se andar devagar..”. Essa mpidez 
mental atrapalha, de um modo geral, o acesso à abstração e, portanto, o 
pensamento conceitual. Logo, o doente sabe o que quer dizer a palavra “ler- 
ramenta” mas não chega às associações conceituais necessárias para dizer 
“em que um martelo e uma serra se parecem”. E isso o que mostra, espe- 
cialmente, o subteste de Similitudes da WAIS. (Pergunta: “Qual a seme- 
lhança entre um machado e uma serra?” Resposta: “Um machado, funcio- 
na com grandes golpes, enquanto a serra é um vai-e-vem num objeto, nú 
madeira, que corta... ah! bem, não se parecem em nada... quanto mais de- 
pressa vai a serra, mais ela suja... geme, às vezes quebra... ”). 


A formulação da linguagem também pode ser entravada tanto por uma falta 
da palavra, como por perturbações da personalidade, como a euforia e a 
tendência para os trocadihos. 


A afasia de Broca (que implica o lobo frontal, mas ultrapassa seus limites) e a 
agrafia frontal são tratadas nos capítulos 2 e 3. 


LOBO PREÉ-FRONTAL E AUTONOMIA 
DOS COMPORTAMENTOS 





O ser humano deve forjar sua independência comportamental em relação ao 
meio ambiente, a autonomia comportamental, ou seja, o fato de obedecer a 
sua própria lei, é construída graças à inibição frontal: ao menos é isso o que 
sugere a observação de pacientes com lesões frontais e que apresentam, 
sem que nenhuma ordem lhes tenha sido dada, uma imitação dos gestos do 
examinador; esse comportamento, descrito por Lhermitte, é diferente da 
ecopraxia que é uma imitação automatizada e impulsiva, sendo que o com- 
portamento de imitação é consciente, voluntário, pois os pacientes acham 
que devem fazer os mesmos gestos que o examinador e são capazes de cri- 
ticar O caráter inadaptado de alguns gestos, e podem recusar-se a imitá-los. 
O comportamento de utilização marca um grau a mais e aparece como uma 
dependência física aos estímulos do meio ambiente; o sujeito tem uma ten- 
dência a pegar e a manipular o que está ao seu alcance. A mão estranha, 
caprichosa, e a grafomania são aspectos particulares desse comportamento, 
cuja base seria uma liberação das influências inibidoras que o lobo frontal 
exerce sobre o lobo parietal. A localização da lesão seria na metade inferior 
da porção anterior de qualquer um dos lobos frontais. 


LOBO PRÉ-FRONTAL E INTELIGÊNCIA 





£L 


Sc inteligência é “aquilo que os testes medem”, não se pode deixar de cons- 


latar que lesões frontais, mesmo grandes, podem coexistir com desempe- 
nhos psicométricos satisfatórios, que permitem considerar que o Quociente 
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Intelectual, explorado por testes como a WAIS, é “normal”, ainda que o 
conceito de normalidade seja um conceito amplo e pouco propício à análise 
de nuances. No entanto, uma análise do desempenho nos subtestes da WAIS 
pode objetivar uma baixa de escores na Disposição de figuras, nos Cubos 
(que deve ser ligado com o déficit da programação), na Memória de Núme- 
ros (ver supra). Os testes que exploram a inteligência Íluida, que necessi- 
tam de uma adaptação às situações novas e não ligadas ao nível cultural, 
estão mais aptos a exteriorizar as perturbações por ocasião de lesões fron- 
tais: é assim, por exemplo, com o teste de matrizes progressivas de Raven, 
ou com o teste D48 que, presume-se, refletem a inteligência “pura” e que 
são ditos saturados no fator g. Mas, não se deve cair da armadilha e acredi- 
tar que o lobo frontal é a sede da inteligência, pois significaria confundir 
uma correlação com uma identidade. A inteligência não pode ficar limitada 
a um lobo e o problema, como sempre, não é saber se a inteligência foi 
atingida, mas quais os aspectos da inteligência que foram alterados. 





“Viver é escolher”, dizia Bergson, ou ainda, “Consciência significa he- 
sitação e escolha”. O dano das funções de planificação, o conjunto dos 
distúrbios do controle da execução e os transtornos da personalidade 
concorrem para alterar a capacidade que o ser humano tem de analisar 
informações e solicitações que venham dele próprio e do meio ambien- 
te. Ficam, então, alteradas as escolhas que decorrem dessas solicitações 
e a capacidade de avaliar as conseguências da escolha. O doente frontal 
perde, de certo modo, o domínio do duplo pólo “consciência-ação” para 
afundar na incoerência comportamental: trata-se de um dano da consciên- 
cia reflexiva que permite ao homem avaliar e, portanto, regular seus 
pensamentos e ações. 


No plano clínico, o diagnóstico de síndrome frontal não é sinônimo de um 
mau resultado no Wisconsin, no Odd-man-out, num teste de Stroop, no 
Trail Making B, como em qualquer outro teste suscetível de ser alterado 
por uma disfunção frontal. À sensibilidade de um teste não deve ser con- 
fundida com sua especificidade. Uma confusão satélite de uma encefalopatia 
metabólica pode alterar todos os testes já citados. As funções da linguagem, 
gnósicas e práxicas devem, sempre, ser estudadas em conjunto. Enfim, a 
multiplicidade de conexões do lobo frontal explica o porquê de os sinais de 
disfunção frontal serem observados nas lesões distantes do lobo frontal. 


ESBOÇO ETIOLÓGICO 





Os danos lesionais do lobo frontal são causados por tumores, sejam eles 
extracerebrais como os meningiomas do nível anterior, ou intracerebrais como 
os gliomas. Também podem ser causados por infartos das cerebrais anterio- 
res, por infartos silivianos anteriores e por aneurismas da comunicante an- 
terior (ver supra). À patologia degenerativa pode ser agrupada sob o vocábulo 
de demências frontais. E preciso acrescentar as segielas da psicocirurgia do 
lobo frontal (que passou a ser inaceitável no plano ético) e as lesões traumá- 
ticas dos lobos frontais, 
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Sinais de disfunção frontal também são observados nas doenças que lenmm 14 
estruturas subcorticais e são atribuídos às vias que unem essas estruturas no 
lobo frontal, Um hipometabolismo frontal pode ser evidenciado por estudos 
isotópicos. Tratam-se de doenças dos núcleos cinzentos centrais como 11 
doença de Parkinson, a paralisia supranuclear progressiva, a coréia de Iun 
tington e a doença de Wilson que permitiram elaborar o conceito de demência 
subcortical. Todavia, também podem tratar-se de lesões da substância branca 
como na esclerose em placas, sendo que a patologia vascular pode oferecer 
exemplos de dano da substância branca (doença de Binswanger, síndrome do 
joelho inferior da cápsula interna), da substância cinzenta (infarto bilateral 
pálido-estriado, hemorragia talâmica) ou misto (lacunas múltiplas). À demên- 
cia da síndrome de imunodeficiência adquirida mostra um dano lesional que 
afeta, sobretudo, a substância branca. 


Finalmente, e mesmo na ausência de lesões anatômicas, sabemos que podem 
ser observados sinais de disfunção frontal na esquizofrenia (quadro 13.11). 


Quadro 13. Il. Outras manifestações — além das tratadas no texto 
— de lesões dos lobos frontais 


1. Paralisia contralateral dos movimentos oculares voluntários e sob uma or- 
dem, com preservação dos movimentos de acompanhamento, relacionada 
com uma paralisia dos movimentos sacádicos (área B). 

2. Negligência espacial (lobo frontal dorsolateral e giro do cíngulo) e negligên- 
cia motora. 

3. Apraxia melocinética e apraxia ideomotora. 

4. Paralisia facial emocional. 

5. Ataxia dita frontal e apraxia da marcha. 

6. Mão estranha e apraxia de imantação (córtex medial). 

7. Anosmia (as estrias olfatórias caminham sob o lobo frontal). 

8. Impersistência motora (ou incapacidade de manter uma atitude por um cer- 
to tempo). Pode afetar o rosto (fechar os olhos por 20 segundos) ou os mem- 
bros (esticar o braço por 20 segundos): e ela pode ser direcional (para a direi- 
ta, para a esquerda) ou espacial (no hemiespaço direito ou esquerdo). Essa 
manifestação é observada sobretudo nas lesões frontais dorsolaterais. 

9. Aloquiria motora (ou desinibição motora). Indica o movimento de um mem- 
bro (homolateral à lesão) como resposta a uma ordem que se refere ao outro 
membro. 

10. Resistência de oposição à mobilização (fenômeno de Mayer-Reisch). Ri- 
gidez e tremor de repouso ou de atitudes, nos tumores parassagitais. 

11. Reflexo de preensão forçada (grasping-reflex, área 6). 

12. Crises epilépticas adversivas, giratórias e da área motora suplementar, 
com vocalização, rotação da cabeça e dos olhos na direção do membro supe- 
rior heterolateral que se eleva, hipertonia dos membros inferiores. 
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DISTÚRBIOS 
DA MEMÓRIA 


“Consciência significa, antes de mais nada, memória.” 
Bergson 


Os povos têm uma memória que é expressa na cultura e que manifesta a sua 
identidade. Os homens que compõem um povo partilham a mesma memória 
e vivem, no grupo social que escolhem ou a que se submetem, uma história 
única, que também manifesta a identidade deles. A memória é essa aptidão 
que, ao possibilitar que a pessoa se lembre, permite também a todo ser 
humano de se reconhecer num presente, que é produto da sua história e à 
raiz do seu futuro. À elaboração identificadora de cada ser humano é resul. 
tante da cascata de fatos ocorridos desde o nascimento, como a edificação 
de uma habilidade e de um saber. Portanto, a memória é múltipla. A ação da 
memória supõe: 


— a recepção, a seleção (consciente ou inconsciente) e, de um modo mais 
geral, o tratamento de informações recebidas pelos órgãos dos sentidos; 

— a codificação e a estocagem dessas informações sob a forma de “engramas” 
que seriam, no seio do conjunto de neurônios, as redes que representam o 
suporte das informações estocadas; e 

— a capacidade de acesso a essas Informações. 


A comparação entre a capacidade de rememoração e a de reconhecimento 
permite distinguir o que pode significar um dano do processo de codificação 
e de estocagem de um lado, e de rememoração (recuperação na memória) 
do outro. A capacidade de rememoração é testada pela rememoração livre 
de uma lista de palavras (como a lista de palavras de Rey) e pela rememo- 
ração indicada em que é fornecida uma ajuda ao sujeito (por exemplo, “Você 
não está se lembrando do terceiro objeto. E uma fruta...”), e a de reconhe. 
cimento é avaliada ao apresentarmos para o sujeito os itens lembrados ante. 
rrormente, misturados a outros itens. Assim, quando as informações foram 
corretamente codificadas mas não podem ser lembradas, o desempenho será 
medíocre na rememoração livre e melhor na rememoração indicada e no reco- 
nhecimento: isso pode ser observado nas deteriorações cognitvas subcorticais 
e nas lesões frontais. Se o déficit atingir a capacidade de codificação e de 
estocagem, o desempenho será fraco nos procedimentos de rememoração e no 
de reconhecimento: isso é tipicamente observado nas amnésias hipocâmpicas, 


A diversidade das competências mnésicas pode ser enfocada sob dois eixos; 
um eixo sequencial ou diacrônico, que inscreve a memória na abscissa do 
tempo, um eixo sincrônico que descreve os diferentes domínios em que q 
memória atua. 
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DA MEMÓRIA 


“Consciência significa, antes de mais nada, memória. ” 
Bergson 


Os povos têm uma memória que é expressa na cultura e que manifesta a sua 
identidade. Os homens que compõem um povo partilham a mesma memória 
e vivem, no grupo social que escolhem ou a que se submetem, uma história 
única, que também manifesta a identidade deles. A memória é essa aptidão 
que, ao possibilitar que a pessoa se lembre, permite também a todo ser 
humano de se reconhecer num presente, que é produto da sua história e a 
raiz do seu futuro. A elaboração identificadora de cada ser humano é resul- 
tante da cascata de fatos ocorridos desde o nascimento, como a edificação 
de uma habilidade e de um saber. Portanto, a memória é múltipla. A ação da 
memória supõe: 


— a recepção, a seleção (consciente ou inconsciente) e, de um modo mais 
geral, o tratamento de informações recebidas pelos órgãos dos sentidos; 

— a codificação e a estocagem dessas informações sob a forma de “engramas” 
que seriam, no seio do conjunto de neurônios, as redes que representam o 
suporte das informações estocadas; e 

— a capacidade de acesso a essas informações. 


A comparação entre a capacidade de rememoração e a de reconhecimento 
permite distinguir o que pode significar um dano do processo de codificação 
e de estocagem de um lado, e de rememoração (recuperação na memória) 
do outro. A capacidade de rememoração é testada pela rememoração livre 
de uma lista de palavras (como a lista de palavras de Rey) e pela rememo- 
ração indicada em que é fornecida uma ajuda ao sujeito (por exemplo, “Você 
não está se lembrando do terceiro objeto. E uma fruta...”), e a de reconhe- 
cimento é avaliada ao apresentarmos para o sujeito os itens lembrados ante- 
riormente, misturados a outros itens. Assim, quando as informações foram 
corretamente codificadas mas não podem ser lembradas, o desempenho será 
medíocre na rememoração livre e melhor na rememoração indicada e no reco- 
nhecimento: isso pode ser observado nas deteriorações cognitvas subcorticais 
e nas lesões frontais. Se o déficit atingir a capacidade de codificação e de 
estocagem, o desempenho será fraco nos procedimentos de rememoração e no 
de reconhecimento: isso é tipicamente observado nas amnésias hipocâmpicas. 


A diversidade das competências mnésicas pode ser enfocada sob dois eixos: 
um eixo segiencial ou diacrônico, que inscreve a memória na abscissa do 
tempo, um eixo sincrônico que descreve os diferentes domínios em que a 
memória atua. 
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MEMÓRIA E MEMÓRIAS 





As etapas da memorização 


| Memória de curto prazo, memória de trabalho 


As informações sensoriais são mantidas de modo fugaz (200 a 300 m), em 
forma de traços, que caracterizam uma memória sensorial visual (ou icônica), 
auditiva (ou ecóica), olfativa... A memória de curto prazo ou memória ime- 
diata ou memória primária é uma memória de capacidade limitada, que 
engloba a análise da informação sensorial nas áreas cerebrais específicas 
(visuais, auditivas etc.) e a sua reprodução imediata, num tempo de perma- 
nência muito breve, de um a dois minutos. Essa “duplicação”, “imediata”, 
das informações se refere a um número restrito de elementos que definem o 
span. Então, distinguimos um span auditivo e um span visual. O span audli- 
tivo pode referir-se a algarismos (chamado de numeral ou digital, normal- 
mente explorado pelo subteste de memória de algarismos da WAIS) ou a 
palavras (span verbal): às vezes globalmente designado com o nome de 
| span verbal, o span auditivo no sujeito normal é de 7 (mais ou menos 2) 
| letras, algarismos ou palavras. O span visual mede a retenção e a restitui- 
ção imediata de informações visuais, como a disposição espacial de uma 
| série de quadrados coloridos, nó subteste de memória visual da escala clíni- 
1 ca de memória, de Wechsler. Essa memória imediata, intacta nas síndromes 
amnésicas, corresponde a uma permanência ou não de informações, em ins- 
tância de destino mnésico durável. Seu substrato seria representado por 
modificações eletrofisiológicas fundamentadas em circuitos reverberantes 
locais, que poderiam envolver sistemas neuronais corticais ou circuitos 
córtico-talâmicos: assim, explicar-se-ia o fato de que toda modificação re- 
pentina do funcionamento cerebral (emoção, barulho...) anula, por interfe- 
rência, a retenção imediata das informações previamente dadas. 


O esquecimento da memória de curto prazo é classicamente ilustrado pelo 
paradigma de Brown e Peterson: o sujeito deve lembrar num prazo curto 
(até uns vinte segundos) dos trigramas, isto é, das séries de três elementos 
(letras ou palavras); depois que o trigrama é apresentado, e no prazo que 
separa a apresentação da rememoração, pedimos ao sujeito para contar de 
trás para a frente, a partir de um certo número. Por exemplo, o examinador 
diz ao sujeito “RXT 188”. O sujeito, então, deve contar “188 — 187 — 186...” 
até que o examinador o interrompa, depois de um tempo preciso, quando o 
examinador pedirá para que ele lembre o trigrama; aí constatamos que o 
esquecimento aparece rapidamente; o número de consoantes lembradas di- 
minui conforme aumenta a duração da tarefa distrativa (de 3 a 18 segundos, 
nos protocolos habitualmente utilizados); e esse fato (de a repetição ser 
atrapalhada pela tarefa concorrente) foi interpretado como um declínio rá- 
| pido do traço mnésico ou como consegiiência de uma interferência proativa 
| entre os sucessivos trigramas. Embora atualmente já tenha sido estabelecida 
a ação dos dois mecanismos, essa dúvida alimentou um debate sobre a ne- 
| 





cessidade de admitir, ou não, dois sistemas mnésicos diferentes na memória 





Distiblon che meunho NIM 


de curto prazo e na memória de longo prazo: privilegiar a teoria dn Inlerteron 
cia advogava por uma concepção unitária de um único sistema mnésico, privi 
legiar o desaparecimento do traço mnésico militava pela concepção de um 
duplo sistema. A concepção dualista impôs-se, finalmente, com muitos urpu 
mentos, uns de ordem cognitiva (como a existência de um efeito de recência 
numa tarefa de rememoração livre), outros de ordem neuropsicológica (em 
particular a dissociação do dano dos registros mnésicos de curto e de longo 
prazo, mostrados na patologia). 


O paradigma de Brown-Peterson possibilitou que Baddeley introduzisse o 
conceito de memória de trabalho. A memória de curto prazo não pode ser 
reduzida a um sistema de estocagem passivo de curto prazo: na verdade, ela 
serve dememória de trabalho, e funciona, segundo o modelo de Baddeley e de 
Hitch, como um sistema de capacidade limitada, apto a estocar, e também 
manipular, as informações, permitindo, então, a realização de tarefas cog- 
nitivas como o raciocínio, a compreensão e a resolução de problemas, graças à 
manutenção e à disponibilidade temporária das informações. Tratar-se-ia, 
então, de uma memória tampão, que permitiria a alocação de recursos da 
atenção, supervisionada por um sistema de controle da atenção chamado de 
“administrador central” (análogo ao sistema da atenção de supervisão ligado 
ao lobo frontal e descrito por Shallice) que coordena os sistemas ditos auxili- 
ares ou escravos, dos quais os mais estudados são O circuito fonológico e O 
bloco de anotações visuoespacial (Fig. 14.1). O circuito fonológico permite a 
estocagem de informações verbais, sejam elas apresentadas por via auditiva 
ou visual; ele é feito de dois componentes, uma unidade de estocagem fonológica 
e um processo de controle articulatório baseado na “auto-repetição subvocal” 
que permite alimentar a unidade de estocagem; além disso, as informações 
escritas são objeto de uma codificação fonológica, antes de serem transmitidas 
à unidade de estocagem, graças ao processo de controle articulatório (Fig. 
14.2). Asupressão articulatória é explicada da seguinte maneira: num subteste 
de memória de algarismos, o desempenho (isto é, o span) será mais baixo se 
pedirmos ao sujeito que repita um som sem significado (como “bla... bla... 
bla...) enquanto lhe apresentamos a série de algarismos a ser repetida. O 
efeito de similaridade fonológica e o efeito de comprimento são explicados da 
seguinte maneira: o span de uma segiiência de letras ou de palavras a ser 
lembrada é mais baixo quanto mais longas forem as palavras. Logo, o span é 
limitado pela saturação do circuito fonológico: ele equivale aproximadamente 
ao número de elementos que podem ser pronunciados em dois segundos e é, 


Bloco de anotações Circuito 
visuoespacial fonológico 


Administrador 


central 





Fig. 14.1. Esquema do modelo de memória de trabalho de Baddeley e Hitch. 
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Fig. 14.2. Administrador central e circuito fonológico no modelo de memória 


de trabalho de Baddeley e Hitch. 


então, função do tempo (e, consequentemente, da velocidade) da articulação. 
O bloco de anotações visuoespacial é alimentado pela percepção visual ou 
pelo conjunto mental de imagens. Seu funcionamento. análogo ao do circuito 
fonológico, permite a manutenção temporária das informações visuais (relaci- 
onadas ao conhecimento, isto é, ao “o que”) e das informações espaciais 
(relacionadas à localização, isto é, ao “onde”). Entretanto, o modelo de 
Baddeley não dá lugar à codificação semântica, cuja intervenção na memória 
de trabalho parece já estar provada, pelo fato de o span aumentar quando as 
palavras a serem repetidas têm uma semelhança semântica: isso permitiria 
imaginar uma memória de trabalho feita de representações múltiplas, que 
constituiriam o mesmo tanto de sistemas tampões conectados entre si (visual, 
auditivo, fonológico, lexical, semântico, motor etc.) 


Memória de longo prazo 


A memória de longo prazo comporta uma memória chamada de secundária 
(Fig. 14.3) que permite a conservação durável das informações, graças a uma 
codificação, seguida de um estocagem organizada numa trama associativa 
multimodal (semântica, espacial, temporal, afeitva); essa memória permite a 
aprendizagem, e as informações armazenadas são objejo de uma consolida- 
ção variável em função da importância emocional e da repetição. 
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Fig. 14.3. As etapas da memorização (particularmente como foram 
concebidas no modelo “modal” de Atkinson e Shiffrin). 
No entanto, deve-se notar que o sistema de memória de curto prazo 
pode não ser uma passagem obrigatória para o sistema de longo 
prazo, pois observou-se um déficit da rememoração auditivo-verbal de 
curto prazo, sem nenhum dano da rememoração de longo prazo (con- 
sultar texto e fig. 14.5). 


Essa memória é um sistema distinto da memória de curto prazo e repousa 
anatomicamente no circuito de Papez (Fig. 14.4), bilateral e simétrico (inicial- 
mente descrito como suporte da regulação das emoções), unindo o hipocampo, 
o fórnix, os corpos mamilares, juntando-se, pelo feixe mamilo-talâmico, aos 
núcleos anteriores do tálamo, para chegar, em seguida, ao giro do cíngulo. O 
exemplo mais estudado de amnésia hipocâmpica é o do doente H. M., acom- 
panhado por Scoville e Milner, que foi operado aos 27 anos de uma dupla 
lobotomia temporal, incluindo o hipocampo, e que se tornou incapaz de 
memorizar os fatos acontecidos depois da lobotomia, embora seu span fosse 
normal, Excepcionalmente, pôde ser observada (na afasia de condução) a 
dissociação inversa, a saber, um déficit da memória auditivo-verbal de curto 
prazo contrastando com uma preservação da memória de longo prazo. Essa 
constatação é importante porque impede que consideremos que a memória de 
curto prazo seja passagem obrigatória para a memória de longo prazo. O 
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Fig. 14.4. O circuito de Papez: circuito hipocampo-mamilo-tálamo-cingular 
(segundo G. Lazorthes. Le systêéme nerveux central. Masson, Paris, 
1967). 
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Fig. 14.5. Modelo de Shallice e Warrington (1979) que postula as relações 
entre a memória de curto prazo e a memória de longo prazo, na rememo- 
ração auditivo-verbal. 

A codificação é fonoiógica para a memória de curto prazo e semântica 
para a memória de longo prazo. Os dois sistemas de memória podem 
ser lesados independentemente. 
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modelo de Shallice e Warrington postula um funcionamento “em paralelo” 
dessas duas memórias (Fig. 14.5). 


Os efeitos de recência e de primazia também inscrevem-se contra uma con- 
cepção unicista da memória: quando pedimos ao sujeito, numa tarefa de 
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rememoração imediata, que repita uma lista (superior ao sperm) de polnvimas 
sem vínculos, de sílabas ou de algarismos, as últimas palavras (efeito de 
recência) e as primeiras palavras da lista (efeito de primazia) são as muis Demi 
memorizadas. O efeito de recência dependeria da memória de curto prazo, 
lábil, sendo que a evocação das primeiras palavras, mais estável, mostraria que 
elas são recuperadas a partir da memória de longo prazo. Assim, no doente H. 
M., que tem um span normal, persistiria um efeito de recência, mas não de 
primazia. 


Algumas lembranças são objetos de uma consolidação e constituem a memmo- 
ria de fatos antigos ou memória consolidada ou memória terciária. H.M., já 
citado anteriormente, cuja amnésia estendeu-se por um período de onze anos 
anteriores à intervenção cirúrgica, conservou lembranças de fatos anteriores a 
esse período, quer se referissem a sua história pessoal ou à história social. Isso 
demonstra que as regiões temporais não estão ligadas ao estoque permanente 
das lembranças: o papel delas estender-se-ia da fase da aprendizagem ao 
período de consolidação. Também podemos postular que a estocagem e a 
decodificação das lembranças recentes dependem de interações entre o circui- 
to de Papez e outras localizações mais disseminadas no cérebro. Progressiva- 
mente, depois da consolidação, essa localizações funcionam de maneira autô- 
noma, As lesões do circuito de Papez impedem a aprendizagem (progressiva- 
mente) sendo que as lembranças mais recentes se perdem; mas, as lembranças 
antigas são preservadas porque já se tornaram independentes do circuito de 
Papez. 


À aprendizagem e as modificações neuronais e sinápticas que ela supõe 
devem ter um suporte bioquímico com a intervenção do RNA ou das pro- 
teínas, como sugerem algumas experiências com animais de transferência quí- 
mica de informações, bem como o efeito amnésico de produtos que inibem a 
síntese protéica. Além disso, na memorização, intervêm vários sistemas de 
neuromediação, entre os quais deve ser reservado um lugar para a acetilcolina. 


As técnicas de imagem dinâmica sugerem que a codificação verbal usa o 
córtex pré-frontal esquerdo em ligação com o hipocampo esquerdo (Dolan, 
1997; Fletcher, 1998), enquanto a rememoração implicaria, sobretudo, o 
córtex pré-frontal direito. A codificação visual e visuoespacial envolveria 
o córtex pré-frontal direito (Kelley et al., 1998) e, também, as regiões tempo- 
rais mediais (em particular os hipocampos: Grady et al., 1998). 


Na clínica, é habitual opor a amnésia anterógrada à amnésia retrógrada. A 
primeira designa a incapacidade ou a dificuldade de memorização de fatos 
novos: trata-se de um esquecimento progressivo, cujo início corresponde ao 
começo da doença ou do acidente. A amnésia anterógrada altera a capacidade 
de aprendizagem, e a memorização dos fatos da vida cotidiana podendo, nos 
casos mais graves, provocar uma desorientação no tempo e no espaço. À 
amnésia retrógrada afeta os acontecimentos de antes do começo da doença ou 
do traumatismo, com um gradiente temporal, já que os fatos mais antigos são 
os mais memorizados. A duração da amnésia retrógrada varia de alguns dias a 
alguns anos; sua extensão temporal pode ser avaliada em função das respostas 
às perguntas que se referem aos fatos datados da vida familiar e social. Quan- 
do a doença evolui para a cura, a amnésia retrógrada volta das lembranças mais 


O 
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antigas para as lembranças mais recentes. Quando a doença piora (por exem- 
plo, uma doença de Alzheimer), a amnésia retrógrada estende-se e dissolve 
progressivamente, as fatias do passado, cada vez mais antigo. 


* 





| E Na clínica, deve-se, também, tentar distinguir se as amnésias estão li gadas 
a um déficit de codificação, de estocagem ou de rememoração (também cha- 
mado de recuperação na memória ou de respecagem): esses três parâmetros 
podem ser, por exemplo, controlados no teste de Gróber- Buschke (O exame 
da memória e o capítulo 16). 


Outros aspectos da memória 
As memórias “setoriais” 


A memória auditiva verbal, explorada pelo span auditivo (por exemplo o 
subteste de memória de algarismos da WAIS) é, eletivamente, alterada por 
ocasião das lesões retrofrontais do hemisfério esquerdo e, particulamente, 
têmporo-parietais, sendo a estrutura chave a parte inferior do lobo parietal. 
A memória visuoverbal de curto prazo é alterada pelas lesões da parte pos- 
terior do hemisfério maior (dominante). Em compensação, a memória de 
curto prazo visuoespacial (explorada, por exemplo, por um teste de conta- 
gem de pontos em apresentação taquistoscópica) depende de lesões tempo- 
rais ou parietais do hemisfério direito. 





Memória semântica e memória episódica 


Tulving defendeu a distinção entre dois tipos de memória: semântica e 
apisódica. À memória episódica (memória pura segundo a terminologia 
bergsoniana) permite ao sujeito registrar c lembrar-se de informações 
referenciadas num contexto espacial e temporal, portanto, permite que ele 
se recorde de fatos. da sua história pessoal, familiar ou social: trata-se, 
então, de uma memória de acontecimentos, que permite ao sujeito trazer 
para o presente lembranças que ele reconhece “como suas e como passa- 
das”, A memória episódica pode referir-se à memória secundária e terciária. 
Num sujeito que tenha uma síndrome amnésica, a alteração da memória 
episódica é anterógrada e retrógrada. Na clínica, a memória episódica mais 
estudada é a memória episódica secundária: relatar os fatos de um dia ou 
de um passado recente depende tipicamente da memória episódica que é 
comum ser explorada por inúmeras provas de aprendizagem, como o teste 
de palavras de Rey, o teste de Gróber-Buschke, a figura complexa de Rey, 
a aprendizagem de histórias, a escala clínica de memória de Wechsler e a 
bateria de eficiência mnésica de Signoret (O exame da memória). A memó- 
ria episódica confunde-se, parcialmente, com a memória autobiográfica. 
No entanto, alguns elementos dessa memória autobiográfica remetem a um 
saber e dependem, então, da memória semântica. O estatuto mnésico dos 
fatos públicos pode ser difícil de estabelecer: eles podem ou não fazer 
parte da memória autobiográfica; ainda que sejam, por detinição, 
referenciados no tempo e no espaço, eles podem depender ou da memória 
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episódica, ou da memória semântica. A memória dos fatos antigos (ot 
memória retrógrada, definida de maneira mais estrita, no início da docnç, 
como anterior), ou memória do passado, mistura memória episódica c 
memória semântica. A memória semântica refere-se ao corpus de conheci 
mentos de um indivíduo isentos de qualquer referência espaço-temporal: 
ela define o saber ou a “cultura” ou, ainda, as “competências” de um 
indivíduo; ela é uma memória didática que se refere às informações cuja 
evocação não tem nenhuma referência à história pessoal do sujeito. (Quem 
assassinou Henrique IV? Qual é a capital dos EUA?). Essa memória 
também gerencia o significado das palavras e as informações que chegam à 
nossa consciência pelo canal dos sentidos. Essa distinção foi estimulada 
pela semiologia das síndromes amnésicas que representariam um desliga- 
mento entre a memória episódica, maciçamente atingida, e a memória semân- 
tica, preservada ou relativamente preservada: isso é o que acontece com 
um professor de história que, durante um icto amnésico, pode falar sobre 
a vida de Carlos Magno, mas que, alguns minutos depois, não se lembra 
desse fato. Poderíamos, então, segundo a hipótese de Tulving, diferenciar 
uma memória semântica altamente organizada, relativamente permanente, 
independente do contexto, de uma memória episódica, bem menos organi- 
zada, altamente sujeita ao esquecimento e dependente do contexto. No 
entanto. seria abusivo fazer uma dicotomia estrita entre essas duas memó- 
rias c. sobretudo, concluir que elas exprimem dois sistemas mnésicos sepa- 
rados. As constatações feitas com os amnésicos também podem ser expli- 
cadas pela distinção entre a memória retrógrada e a anterógrada ou, ainda, 
entre a memória secundária e terciária: o que designamos com o nome de 
memória semântica foi objeto de uma aprendizagem repetitiva e antiga c, 
assim, recebeu o benefício dos efeitos estruturantes da consolidação. Do 
mesmo modo, como mostra o caso de H. M., os fatos mais antigos da vida, 
mesmo que façam parte da memória episódica, são preservados nas amné- 
sias. Existe, então, um gradiente temporal da amnésia retrógrada que expli- 
ca por que os doentes amnésicos se lembram bem das informações episódicas 
e semânticas adquiridas cedo na vida e não tão bem dos dois tipos de 
informações adquiridas mais tarde. Durante uma síndrome amnésica com 
esquecimento progressivo, o doente não memoriza o que vive e, pela mes- 
ma razão, não pode “pôr em dia” sua memória semântica. Parece estar bem 
claro que os fatos da vida, como as novas aprendizagens estão relaciona- 
das à memória episódica e as informações com fim didático são memori- 
zadas ao mesmo tempo que o contexto no qual elas foram aprendidas. 
Progressivamente, os conhecimentos autonomizam-se do contexto e, en- 
tão, passam para a memória semântica. 


Memória declarativa e memória não declarativa ou implícita 


Lembrar-se de um fato da própria vida, responder a perguntas sobre vocabu- 
lário, história e geografia remete a uma memória (episódica e semântica) cons- 
cientemente expressa: podemos chamá-la de memória declarativa. Porém, o 
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ato da memória nem sempre é executado de maneira consciente. Então, distin- | 
guimos três tipos de memória não declarativa ou implícita (Fig. 14.6). 
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Fig. 14.6. Memória explícita e memória implícita. 





— O primeiro tipo é o condicionamento. 
— O segundo é a memória procedural que permite adquirir “habilidade” ou 
“saber-fazer” perceptivo-motor ou cognitivo sem que seja necessário fazer 
uma referência explícita às experiências anteriores. Assim, a rapidez da leitur; 
das palavras em espelho melhora com a prática desse modo de leitura: quando 
um sujeito amnésico (como H. M.) é submetido a essa tarefa, ele vai melho 
rando o desempenho como um sujeito normal; posteriormente, confrontado 

| com a mesma tarefa, o sujeito manterá a bom desempenho, mostrando un 
manutenção da aprendizagem, mas não terá conservado nenhuma lembrançu 
de haver realizado essa tarefa. Essa constatação importante sugeriu que 1n1 
memória explícita e a memória procedural repousavam em diferentes sistem 
neuroanatômicos. Um certo número de trabalhos tiveram como objetivo ou 

| tras habilidades perceptivo-motoras: aprendizagem de um labirinto, scgut) 
alvos em movimento, aprendizagem da segiência do aparecimento de um ulvi 
nos quatro ângulos de uma tela com melhora do tempo de reação. Entre 1 
habilidades cognitivas, podemos citar o teste da Torre de Hanói: a aquisição 
desses processos depende das estruturas sub-corticais e, em particular, du 
striatum, é O que sugerem suas alterações na doença de Huntington e a inteprl 
dade na doença de Alzheimer. 


— O acionamento (ou priming) por repetição representa uma outra mantlw 

| tação da memória implícita: ele pode ser verbal ou perceptivo. A provn dy 
acionamento verbal habitualmente utilizada é uma tarefa de comple 
de trigramas (grupos de três letras), quando, primeiro, mostramos ao sujrit 

| uma lista de palavras e solicitamos um julgamento afetivo, sem fazer mlv 
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rência à tarefa de memorização; depois apresentamos ao sujeito os Lrigranis 
e pedimos que os complete. Constatamos que os sujeitos normais usmin, 
preferencialmente, as palavras que lhes foram apresentadas previamente, O) 
acionamento perceptivo pode ser objetivado ao constatar que a identifica 
ção das palavras previamente mostradas pode ser feita com apresentações 
mais curtas do que a das palavras que não foram vistas anteriormente; a 
mesma coisa acontece com a identificação de palavras e de desenhos (acio- 
namento pictural) parcialmente apagados por fragmentação, que é mais satis- 
fatória nos itens aos quais o sujeito foi previamente apresentado. O acionamento 
depende da integridade do córtex: o acionamento perceptivo é atingido na 
doença de Alzheimer, sendo que os desempenhos nas provas de acionamento 
verbal dão resultados mais discordantes. 


Interferências proativas e retroativas 


Essas interferências podem explicar as dificuldades de memorização no sujei- 
to normal. A interferência proativa designa o efeito deletério que exerce uma 
primeira aprendizagem na memorização de uma segunda aprendizagem. A 
interferência retroativa designa o efeito deletério que exerce uma segunda 
apredizagem na rememoração da primeira aprendizagem. A importância das 
interferências pró e retroativas é ainda mais importante porque existe uma 
similaridade entre as informações a serem rememoradas e as informações 
interferentes. O fenômeno de liberação da interferência proativa foi enfocado 
no capítulo 13. Uma grande sensibilidade às interferências retroativas é obser- 
vada na doença de Alzheimer. 


Memória prospectiva ou memória estratégica 


Esse tipo de memória é muito sensível às lesões do lobo frontal (consultar 
capítulo 13): na verdade, ela diz respeito à capacidade de planificação e de 
ordenamento temporal necessários à otimização das tarefas mnésicas. 


Memória automática e de esforço, memória incidente 
e intencional 


A forma mais completa da memória automática é a memória incidente, no 
sentido estrito do termo, e que se refere a uma memorização efetuada por 
ocasião de uma tarefa que não faça, explicitamente, referência a nenhum pe- 
dido de memorização. Foi observado que certos tipos de memorização, como 
os julgamentos de recência, poderiam ser considerados como processos automá- 
ticos. Se, a um sujeito, apresentamos palavras em duas condições, a primeira 
perguntando se as palavras lhe são agradáveis ou não, a segunda, prevenindo- 
o de que, uma vez as palavras apresentadas, ele deverá dizer, na apresentação 
de pares de palavras, qual delas foi proposta mais recentemente, constatamos 
que os desempenhos do julgamento de recência, não difere nas duas condições 
experimentais: memorização incidente e memorização intencional (que tam- 
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|| bém poderíamos chamar de controlada ou de esforço). Do mesmo modo, 
numa tarefa de memorização de palavras, cada uma delas lidas várias vezes, a 
| rememoração livre das palavras ouvidas é uma tarefa mnésica de esforço, 
| eneuanto um julgamento sobre o número de vezes em que cada palavra foi 
| ecnunciada é uma tarefa mnésica essencialmente “automática”. Finalmente, a 

memorização contextual (ou espaço-temporal ou da fonte) poderia não de- 

pender de uma memória estratégica controlada, mas de processos automáticos 
que necessitam da integridade do lobo frontal. 





Memória factual e memória contextual 


Podemos, então, distinguir ammemória dos fatos da memória contextual, que 
| agrupa os atributos espaço-temporal da informação, ou memória da fonte 
| | (“onde” e “quando”) das modalidades da informação (“como”). Os danos da 
| memória da fonte e da memória factual podem estar associados ou dis- 

sociados. À síntese dos dados atuais da literatura ainda carece de homoge- 





neidade. Em primeiro lugar, podemos notar que, durante as crises amnésicas, 

| uma amnésia da fonte pode ou não estar associada à amnésia factual. No 
| 
| 
| 
| 
| 





| entanto, não é possível responder à pergunta sobre do que depende a diversi- 

| dade das situações observadas: gravidade da síndrome amnésica que, a partir 

| de um certo limite, atrapalharia a aprendizagem factual e a do contexto? 

Papel de certas regiões do circuito de Papez? Existência de lesões frontais 

associadas ou desconexão entre os lobos frontais e o circuito de Papez? Em 

todo o caso, uma amnésia da fonte coexistindo com uma memória factual 

normal foi observada em lesões frontais. Se atribufmos ao lobo frontal a 

| missão de associar a informação aos diferentes aspectos do seu contexto, 

| poderíamos, então, conceber que uma disfunção do lobo frontal provoca a 

| | desconexão entre a memória factual e a memória da fonte. Isso também 

poderia ser aproximado do papel do lobo frontal na memorização da ordem 

temporal das informações, como os julgamentos de recência (ver supra). O 

lobo frontal permitiria, então, automatizar a memorização do contexto das 

informações. Baddeley introduziu uma distinção entre contextos indepen- 

dentes e dependentes. O contexto dependente é codificado e estocado ao 

mesmo tempo que o estímulo, é tratado de maneira mais automática, não 

modifica o traço mnésico e corresponde à memória da fonte e da ordem 

temporal das informações. O contexto independente ou interativo designa 

aquilo que acompanha a memorização e influi no estímulo: logo, como diria 

Baddeley, a palavra “maria” seguida de “fumaça”, não é a mesma “maria” 

| que a “maria” seguida de “chiguinha”: nesse caso, o contexto age sobre a 
aprendizagem e sobre a estocagem da informação. 








Memória e metamemória 


A metamemória é, ao mesmo tempo, a consciência que o sujeito tem da 
| própria memória e o julgamento que ele faz, não só das tarefas como, tam- 
| bém, das estratégias mnésicas que pode usar. As queixas mnésicas são uma 

manifestação da metamemória, que podemos comparar aos desempenhos 

reais do sujeito. Nos estados depressivos dos pacientes idosos, a intensida- 
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de das queixas mnésicas está mais relacionada à gravidade da depressão do que 
aos desempenhos nos testes de memória; depois de um cletrochoque, us 
sujeitos, então melhores no aspecto depressivo, têm poucas ot nenhuma 
queixa mnésica, sendo que apresentam distúrbios objetivos de memorização, 
Uma alteração da avaliação feita pelo sujeito da sua possibilidade em reco 

nhecer ou não, entre outras, a resposta a uma pergunta (“Como se chemian 
as ilhas anglo-normandas?”) ou do escore que ele pode obter na aprendiza 

gem de uma lista de palavras, pode ser observada nas lesões do lobo frontal 
e na síndrome de Korsakoff, quando as dificuldades mnésicas são subesti- 
madas, o que mede, de uma certa maneira, o desconhecimento (anosognosia) 
do distúrbio mnésico. 





SEMIOLOGIA DOS DISTÚRBIOS DA MEMÓRIA 





Às amnésias 


Às síndromes amnésicas duráveis por lesões no 
circuito de Papez 


O termo de síndrome amnésica, no seu sentido amplo, designa as amnésias 
anterógradas comumente por lesão bilateral do circuito de Papez,; elas são acompa- 
nhadas de uma lacuna retrógrada mais ou menos extensa. Quando acompanhadas 
de fabulações e de falsos reconhecimentos, falamos, então, da síndrome de 
Korsakoff. As síndromes amnésicas puras são causadas por lesões hipocâm- 
picas, e o termo síndrome de Korsakoff também pode designar todas as síndromes 
amnésicas com esquecimento progressivo. 


O As amnésias hipocâmpicas 


O centro delas é a amnésia hipocâmpica cujo início se dá com a manifesta- 
ção clínica (doença, traumatismo cranioencefálico, intervenção neurocirúr- 
gica). O protótipo de amnésia bi-hipocâmpica é o caso do paciente H. M. 
(ver supra) que, desde a sua intervenção, em 1953, apresenta um esqueci- 
mento progressivo, que impede, desde essa data, qualquer aquisição de infor- 
mações, sejam elas culturais, sociais ou autobiográficas. Logo, H. M. não sabe 
a própria idade, nem o que fez na véspera, nem o que comeu na refeição 
anterior; não tem idéia do nome do presidente dos Estados Unidos e não se 
lembra de que seus pais morreram. Ele não se lembra dos testes a que toi 
submetido de uma sessão para a outra. Nos testes de aprendizagem, os resul- 
tados são bem alterados, tanto em rememoração livre quanto em rememoração 
indicada e reconhecimento. À amnésia anterógrada, junta-se uma amnésia 
retrógrada, que remonta ao ano de 1950, sendo que ele se lembra de tatos c 
personagens famosos das décadas precedentes; contudo, em relação às déca- 
das mais antigas (1920 e 1930) as lembranças dele se deterioram, realmente 
por incapacidade de reforçar o estoque mnésico, contrariamente à amostragem 
dos doentes. Os testes de inteligência geral apresentam resultados satisfatórios. 
A memória de curto prazo está preservada, bem como as outras manifesta- 
ções mnésicas independentes do circuito de Papez em geral, e dos hipocampos, 
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cm particular; memória procedural com aquisição de habilidades perceptivo- | 
motoras e cognitivas (ver supra), memória implícita verbal com acionamento 
de repetição (ver supra). 


H. M. sabe que tem distúrbios de memória. Seu comportamento geral não é 
muito perturbado, mas é preciso notar que, desde a morte dos pais, ele 
passou a viver numa instituição, ele não tem iniciativa, suas emoções estão 
embotadas e ele precisa de supervisão na higiene pessoal, às vezes negli- 
genciada. 


Além dos casos neurocirúrgicos, as amnésias hipocâmpicas podem resul- 
tar de outras etiologias, durante as quais a localização hipocâmpica (ou 
temporal interna) não é exclusiva de outras lesões fora ou em outros luga- 
res dos circuito de Papez, o que não pode deixar de repercutir na apresenta- 
ção semiológica. As lesões vasculares resultam de duplos infartos hipocâm- 
picos por obstrução das artérias perfurantes hipocâmpicas das cerebrais 
posteriores ou de obstruções bilaterais das cerebrais posteriores, realizando 
a síndrome de Dide-Botcazo que associa uma cegueira cortical e uma amné- 
sia retroanterógrada do tipo hipocâmpica; as fabulações e os falsos reco- 
nhecimentos são excepcionais e devem evocar, quando existem, a extensão 
das lesões para outras estruturas do circuito de Papez. As amnésias hipo- 
câmpicas podem ser observadas depois da parada cardíaca, na intoxicação 
oxicarbonada, nos estados de mal epiléptico e na sismoterapia. Numa en- 
cefalite herpética, a síndrome amnésica pode ser enriquecida de distúrbios 
de linguagem e de distúrbios de personalidade, o que traduz a extensão das 
lesões para o lobo temporal e para outras estruturas do sistema límbico, em 
particular a amígdala e o giro do cíngulo, assim como ao córtex órbito- 
frontal. A encefalite límbica faz parte das síndromes paraneoplásicas. Algu- 
mas doenças de Alzheimer começam por uma amnésia hipocâmpica que 
precede, de curto ou de médio prazo, os outros sinais da doença. 


D A sindrome de Korsakoff 


É típico da síndrome de Korsakoff, descrita em 1889, conter uma tétrade 
semiológica: amnésia anterógrada, desorientação espaço-temporal, fabulação 
e falsos reconhecimentos. As estruturas lesionais em causa podem ser os 
corpos mamilares e o tálamo, o trígono (ou fórnix), o telencéfalo basal, o 
lobo frontal e, em particular, o giro do cíngulo. 


A amnésia anterógrada provoca, como na amnésia hipocâmpica, um esque- 
cimento progressivo, apagando os fatos da memória explícita em algumas 
dezenas de segundos. Entretanto, a amnésia anterógrada nem sempre se 
explica por uma incapacidade de estocagem, e pode estar, em parte, ligada 
a um distúrbio de rememoração, o que é um elemento de distinção entre as 
amnésias hipocâmpicas e as amnésias mamilo-talâmicas; assim, nas amné- 
sias mamilo-talâmicas, o doente pode negar a lembrança e, em seguida, 
expressar, de maneira espontânea, uma reminiscência; por exemplo, negar 
que já tenha vindo ao consultório médico e, imediatamente após, pendurar a 
boina, explicando que “a está pondo no mesmo lugar que pôs da última vez”. 
Foi isso o que aconteceu com a doente de Claparêde. Ao apertar a mão da 
paciente, na véspera, ele lhe espetara o dedo com uma agulha dissimulada na 
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mão. A doente evita a mão que lhe é estendida no dia seguinte, apesar du 
ausência da lembrança explícita desse fato. A amnésia diencetálica (mamilo 
talâmica) tem, também, uma evolução do esquecimento mais lenta do «que a 
amnésia hipocâmpica. 


Uma lacuna retrógrada cobre uns poucos meses ou anos que precedem o 
início da doença com, quase sempre, um gradiente temporal, uma vez que 
as lembranças menos recentes são as mais mal memorizadas. As lembran- 
ças antigas, ao contrário, são preservadas e, em particular, as recordações 
da infância, sendo que os doentes podem dizer o nome dos seus primeiros 
professores. Entretanto, se as pessoas que convivem com o paciente pude- 
rem fornecer elementos anamnésticos que permitam controlar de maneira 
precisa e detalhada as alegações do paciente, poderemos constatar que a 
preservação não é tão perfeita quanto poderíamos crer num interrogatório 
habitual: relativa pobreza dos fatos de vida descritos, erros de data dos acon- 
tecimentos. Os conhecimentos culturais e didáticos são preservados. 


A desorientação espaço-temporal é, essencialmente, uma consegúência da 
amnésia anterorretrógrada: os doentes erram o ano, o mês, o dia da semana, 
a idade deles... No plano espacial, esquecem as idas e vindas às quais são 
submetidos e podem afirmar que é a primeira vez que vão ao consultório; 
também podem dar respostas confabulantes; podem aprender a orientar-se 
em lugares novos, mesmo quando afirmam não reconhecê-los. 


As fabulações são narrativas com riqueza variável que substituem as lem- 
branças. Podemos observar respostas confabulantes, pobres e plausíveis, 
facilmente induzidas quando, ao perguntar sobre as atividades recentes do 
sujeito, obtemos uma resposta “inventada”, mas próxima das atividades 
costumeiras do doente. Também pode haver fabulações de rememoração, 
nas quais as respostas fornecidas são lembranças antigas e recentes, às ve- 
zes desorganizadas de um modo caótico e misturadas a fatos imaginários. 
Mais excepcionalmente, são observadas fabulações puramente imaginati- 
vas, fantásticas ou de grandeza. Os falsos reconhecimentos levam o doente 
a vestir a identidade de uma pessoa próxima ou de um familiar. Apesar desses 
distúrbios, a inteligência e o raciocínio são preservados e virou clássico citar 
em Korsakoff, o caso de doentes que, a despeito da amnésia, podiam jogar 
xadrez, porém, esqueciam a partida assim que ela terminava e que o jogo era 
guardado. As desordens mnésicas são acompanhadas de uma anosognosia e, 
mais raramente, de uma euforia. 


As síndromes de Korsakoff nutricionais estão ligadas a uma carência de vita- 
mina Bl. No alcoolismo, a síndrome de Korsakoff pode instalar-se isolada- 
mente ou emergir no meio do estado confusional da encefalopatia de Gayet- 
Wernicke. As lesões afetam os tubérculos mamilares e, também, o núclco 
dorsomedial do tálamo, cujo dano coexiste com o componente fabulatório da 
síndrome. À vitaminoterapia Bl pode promover a cura quando é feita preco- 
cemente. As outras razões nutricionais são representadas por todas as causas 
de vômitos profusos, anorexias graves, síndromes de má absorção intestinal c 
carências de vitamina Bl relacionadas a uma alimentação parenteral ou enteral 
ou a condições particulares de alimentação (beribéri). As síndromes de Korsakoff 
tumorais são causadas por tumores que invadem o assoalho do terceiro ven- 
trículo, particularmente pelo craniofaringioma do adulto, e por tumores bifron- 
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tais internos que provocam uma destruição cingular ou uma invasão do fórnix. | 
É preciso notar que, apesar da frequência do craniofaringioma na criança, nela 
não observamos a síndrome de Korsakoff, o que sugere que a plenitude das 
funções mnésicas do circuito de Papez só é atingida na idade adulta, ainda que 
seja preciso considerar as dificuldades próprias da análise semiológica dos 
distúrbios de memória na criança, na qual a distinção entre lembranças recen- 
tes c antigas pode ser mais difícil de inventariar do que no adulto. Além dos 
tumores, as Lesões do cíngulo podem ser causadas por cingulotomias (que 
outrora pertenciam à panóplia psicocirúrgica) ou ainda por complicações 
isquêmicas dos aneurismas da artéria comunicante anterior, excepcionalmen- 
te antes, na maioria das vezes depois do ato cirúrgico: elas se caracterizam 
pela profusão de fabulações, pela existência de paramnésias de reduplicação e, 
por vezes, pela coexistência de uma afasia transcortical motora ou, ainda, de | 
uma apatia com irritabilidade. A síndrome de Korsakoff dos aneurismas da 
comunicante anterior poderia ter relação com uma isquemia localizada no 
telencéfalo basal, na junção do diencéfalo com os hemisférios cerebrais (con- 
tendo, em particular, o núcleo de Meynert) numa ligação anatômica estreita 
com os pilares do trígono e com as conexões amígdalo-talâmicas, rica em 
neurônios colinérgios cujas projeções vão para O hipocampo, para a amígdala 
e para o neocórtex. Os infartos talâmicos tálamo-perfurados bilaterais (ou 
paramediais) causam uma amnésia retroanterógrada com um déficit variável 
da rememoração indicada e pouca ou nenhuma fabulação e falsos reconheci- 
| mentos. Os distúrbios oculomotores com a associação de um dano do mesen- 
céfalo, bem como uma apatia, podem completar o quadro clínico. Num infarto 
talâmico paramedial pôde ser observada uma amnésia retrógrada autobiográfi- 
ca no sentido estrito do termo, porque contrastava com uma preservação 
relativa da lembrança dos fatos públicos e do reconhecimento de personagens 
famosos. Os infartos tubéro-talâmicos também podem causar amnésias retro- 
anterógradas. Os infartos unilateriais, quer afetem os núcleos dorsomediais ou 
os anteriores esquerdos, podem provocar uma amnésia anterógrada que afeta, 
sobretudo, o material verbal. Os traumatismo cranianos podem provocar um 
icto amnésico ou uma síndrome de Korsakoff: um traumatismo craniano, 
mesmo moderado, pode ser seguido de uma amnésia anterógrada com esque- 
cimento progressivo que segue a perda de conhecimento inicial e que, retros- 
pectivamente, o doente confunde com a perda de conhecimento inicial porque 
continua com uma amnésia lacunar. O modo evolutivo pode se sobrepor ao de 
um icto amnésico e foi até evocada uma sideração dos hipocampos ligada com 
a comoção cerebral e com um espasmo vasomotor do tipo da enxaqueca. A 
síndrome de Korsakoff pós-traumática é diagnosticada depois do período 
confusional que se segue ao coma pós-traumático. Ela inclui uma amnésia 
anterógrada precedida de uma amnésia retrógrada que engloba o período co- l 
matoso e confusional pós-traumático, lançando o doente muitos anos atrás, 
essa amnésia é acompanhada de uma rica atividade fabulatónia, de rememoração, 
mas também imaginativa ou fantasística, às vezes associada a paramnésias 
| reduplicativas ou a uma síndrome de Capgras. (Foi o que aconteceu com o 
rapaz de 21 anos, que há um ano conhecia a moça que seria sua esposa e que, 
depois de emergir do coma pós-traumático declarou que não conhecia a 
jovem presente no quarto do hospital e, ao explicar o motivo da presença dela 














Distúrbios da memória HZ 


à sua cabeceira, ele declarou que tratava-se da filha do Prefeito, e que ele ul 
havia mandado só para recebê-lo e lhe fazer companhia... e acrescento ape 

| ela era bonitinha e que ele poderia apaixonar-se... Em compensação, Hega 
ferozmente que a data do casamento com sua prometida, não identificada, 
tenha sido marcada, que o acidente tenha acontecido alguns dias antes da 
data do casamento que, é claro, não pôde ser realizado). O empobrecimento 
da atividade fabulatória anuncia a regressão dos distúrbios que ocorre no 
prazo de algumas semanas a alguns meses, e deixa persistir uma amnésia 
lacunar do período korsakoviano, à qual se junta uma “lacuna retrógrada” de 
duração variável. As lesões poderiam estar localizadas nos giros do cíngulo, 
mas também poderiam afetar outros pontos do circuito de Papez. Evidente- 
mente, a evolução é causada por outras lesões eventuais associadas, que po- 
dem explicar outras perturbações neuropsicológicas ou físicas, associadas à 
sindrome de Korsakoff. 


As amnésias de duração breve: icto amnésico 
e síndromes parecidas 


O icto amnésico tem um aparecimento brutal, em geral entre os 50 e os 70 
anos. Normalmente precedido de uma emoção (anúncio de uma morte, doa- 
ção de sangue, coito, excreção de um parasita intestinal...), ele provoca um 
esquecimento progressivo, ao qual se junta uma amnésia retrógrada de algu- 
mas horas ou de alguns dias e que precede o icto. O sujeito fica surpreso 
(“Quem pôs esses sapatos novos no meu pé?” dizia um doente que não se 
lembrava de haver comprado um par de sapatos novos na véspera), faz 
perguntas, volta a fazê-las, porque não se lembra das respostas, o que não 
deixa de preocupar as pessoas em volta. No entanto, não existe desorienta- 
ção espacial; por menos conhecido que seja o lugar em que o sujeito esteja, 
a memória didática é preservada, o comportamento do sujeito continua 
adaptado. Às vezes, (em um terço dos casos) há cefaléia. O icto dura de 4 a 
6 horas e sempre regride em 24 horas, sendo que persiste uma amnésia 
lacunar do episódio e, às vezes, dos instantes que o precederam, deixando na 
vida do sujeito uma página em branco, onde, segundo a expressão de Delay, 
não há nada a ler porque nada foi escrito. O icto pode (em 15 a 25% dos 
casos) recidivar, o que deve levar a pesquisar um icto sintomático. Nem o 
estudo dos fatores de risco, nem os dados da imagens, sugerem uma patolo- 
gia vascular tromboembólica, a não ser que se trate de um icto amnésico 
atípico associado a outros sinais de sofrimento isgquêmico vertebrobasilar 
(diplopia, ataxia, vertigens, nistagmo, déficits sensitivo-motores...). À du- 
ração do icto, a normalidade do eletroencefalograma tornam pouco acreditá- 
vel a imputabilidade do icto a uma descarga epiléptica: quando os doentes 
desenvolvem posteriormente crises epilépticas, especialmente do tipo par- 
cial complexo, o episódio considerado como um icto amnésico foi de breve 
duração (menos de uma hora) e normalmente reincidente. Resta, enfim, a 
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hipótese de um vasoespasmo que acompanha uma enxaqueca ou análogo ao 
mecanismo da enxaqueca, mesmo na ausência de cefaléia. À localização da 
inibição mnésica poderia ser hipocâmpica ou diencefálica. Os exames realiza- 
dos durante um icto mostraram ou um déficit de codificação e de consolida- 
ção do tipo hipocâmpico, ou uma amnésia retrógrada extensa com um déficit 
de rememoração característico das amnésias korsakovianas (Hodges, 1991). 
Um déficit discreto da rememoração verbal pode persistir depois da cura do 
icto amnésico. 


Os icios sintomáticos ou secundários podem complicar um traumatismo 
craniano (ver supra), uma angiografia cerebral, uma manipulação do ráquis 
cervical ou revelar, a curto prazo, um tumor talâmico, trigonal, temporal. É 
raro os ictos amnésicos recidivos e típicos anunciarem uma síndrome de- 
mencial. As benzodiazepinas, em particular as de meia-vida curta, podem 
provocar uma amnésia anterógrada, sendo que os anticolinérgicos também 
podem alterar a aprendizagem do material verbal e visuoespacial. Os 
“blackouts” alcoólicos designam amnésias que afetam ou ultrapassam o 
período libatório sem que os sinais de uma amnésia anterógrada possam ser 
retrospectivamente detectados. 


Distúrbios da memória e traumatismos cranioencefálicos 


Os traumatismos cranianos podem provocar lesões de localizações diver- 
sas: lesões focais lobárias (contusão ou atrição) sediadas no ponto de 
impacto (por exemplo, na região frontal) e também do lado oposto, por 
contragolpe (por exemplo, no occipital), bem como no nível das regiões 
basais, particularmente frontotemporais, ameaçadas pelas arestas ósseas 
da base do crânio. É preciso acrescentar as lesões axonaise vasculares de 
cisalhamento espalhadas pela substância branca dos hemistérios cerebrais 
e da parte alta do tronco cerebral. O abalo funcional dos axônios da parte 
alta do tronco cerebral seria responsável pelo desmaio inicial. 


Os traumatismos cranianos podem causar distúrbios mnésicos agudos: icto 
amnésico e síndrome de Korsakoff (ver supra). A amnésia pós-traumáti- 
ca indica o período em que, na saída do coma, existe uma confusão mental 
com amnésia anterógrada e retrógrada: a duração é variável e geralmente 
tão longa quanto foi longo o coma. A amnésia pós-traumática respeita, ao 
menos parcialmente, a memória procedural (explorada pelas aprendiza- 
gens perceptivo-motoras como a leitura em espelho, o acompanhar um 
alvo em movimento). A volta à uma orientação normal coexiste habitual- 
| mente com o fim da amnésia pós-traumática, se bem que é possível haver 
dissociações entre a recuperação de uma orientação satisfatória e a recupera- 
ção da amnésia anterógrada. Ao sair de uma amnésia pós-traumática, aque 
les que sofreram traumatismos cranianos graves podem ter distúrbios 
| mnésicos de intensidade variável, que lembram os observados nos sujci 
tos frontais (Fig. 14.7). Mas, com certeza, é preciso evitar cercar de maneira 
monolítica as perturbações neuropsicológicas, cuja diversidade, tanto qua 
Hitativa como quantitativa, resulta, naturalmente, da extrema diversidade das 
localizações lesionais traumáticas. Embora haja distúrbios mnésicos pós 
traumáticos, não vemos como poderia existir uma síndrome amnésica 
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Como exemplo, evolução de M. G..., 40 anos, 
traumatismo craniano em 17/10/1963, 
sem operação, coma de 7 semanas 


1º exame: 5 meses depois do traumatismo 


Data es exame 


ZA Ts 


Graves pertur- A.R. 





bações das (Amnésia Ra 
lembranças até Retrógrada) Anterógrada) 
a infância total de não fixada 
2 anos 
2º exame: 8 aa depois do traumatismo 
Data do exame 
ZA isso DZ x 
semanas , 
A.R.parcial A. R. A. A. total de Algumas 
de 4anos total de 3meses  lembran- 
1 ano ças 
mantidas 


3º exame: 16 meses depois do traumatismo 
Data do exame 
“" 


Coma de 7 
semanas 


Lembranças A.R.totalde2 A A.total A.A.totalde3 
normais semanas de 3meses meses e meio 
e meio 


Lacuna mnésica 
defitiva 


Fig. 14.7. Diagrama da evolução de uma amnésia pós-traumática (segundo 
J. Barbizet. Pathologie de la mémoire. PUF, Paris, 1970). 


pós-traumática. À síndrome pós-comocional independe da gravidade do 
traumatismo e é mais frequente depois de acidentes que dão direito à indent- 
zação e em sujeitos com um baixo nível de formação profissional. Ela vem 
associada a cefaléias, com distúrbios do equilíbrio e queixas mnésicas, em 
geral alegadas com estardalhaço, mas que se deve avaliar com rigor. 
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Amnésias do envelhecimento e das demências 
Elas serão tratadas no capítulo 16. 


| Amnésias afetivas ou psicogênicas 


D Amnésias eletivas 


Segundo Freud, o esquecimento pode ter um mecanismo psicogênico e pode 
derivar do recalque no inconsciente de fatos “insuportáveis” para o Ego. 
Essa seria a explicação para as amnésias que afetam eletivamente uma fase 
da vida, atormentada por fatos ou problemáticas relacionais desestabilizantes 
(esquecimento pós-parto, depois do nascimento de um filho, num caso de 
Freud). O esquecimento seria uma fuga neurótica do excesso de tensão criada 
pelo fato traumatizante. 





OD Amnésias de identidade 


Nos episódios amnésicos de duração variável, o sujeito esquece o próprio 
nome, o endereço, o passado, a identidade: esse tema do “viajante sem baga- 
gem” foi particularmente ilustrado pela literatura romanesca. Essas amnésias, 
uma vez eliminada a simulação, fazem parte da estrutura neurótica histérica. 
Elas podem acompanhar uma síndrome de Ganser (respostas e atos dispara- 
tados, sem levar em conta a realidade ambiente) ou condutas de fuga com 
comportamento adaptado, mas realizados numa atmosfera de des- 
personalização, chamada de estado crepuscular. As vezes, esses episódios 
são recidivos e pode haver uma alternância entre a personalidade habitual do 
sujeito e uma nova personalidade imaginária que remete ao conceito de “psi- 
cose histérica” ou de formas pseudo-neuróticas histéricas da esqui-zofrenia. 


D Outras amnésias psicogênicas 


Além das dificuldades mnésicas ligadas à depressão (consultar p. 182) exis- 
tem queixas mnésicas hipocondríacas que remetem ao temor de uma pato- 
| logia orgânica cerebral, sobretudo demencial. Quanto ao sujeito obsessivo, 
| o comportamento dele comprova não um esquecimento, mas o medo do es- 
| quecimento, que serve de justificativa neurótica para os “rituais” (verifica- 
ções, repetições de palavras, de números, de fatos). 


As hipermnésias 


Hipermnésias permanentes 


| Os sujeitos manifestam uma capacidade mnésica prodigiosa, num aspecto nor- 
malmente limitado (saber o dia da semana correspondente a uma data, aprendi- 
zagem extraordinariamente rápida de uma série de números...). Alguns sujeitos 
têm inteligência normal ou superior e usam técnicas mnemôni-cas elaboradas, 
outros têm uma debilidade mental e parecem usar processos mnmônicos estere- 
otipados que acompanham uma aprendizagem intensiva. 
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Hipermnésias breves 


Elas se referem aos fenômenos de memória panorâmica observados na epilep 
Sia, assim como às revivescências mnésicas de frações mais ou menos impor 

tantes do passado, desencadeadas por emoções intensas ou por um perigo de 
morte. 


Às paramnésias 


As paramnésias são ilusões de memória concebidas por Delay como uma libe- 
ração da memória autística, uma liberação da “balaustrada” da memória social. 


A ecmnésia é o fato de reviver frações do passado como presentes: são as 
“alucinações do passado” nas quais “a memória constituída é tomada pela 
memória constituinte”. Pode ser observada na demência de Alzheimer: é 
possível considerar como ecmnésicos os “delírios de reminiscência” obser- 
vados na histeria... As paramnésias de reduplicação já foram descritas (con- 
sultar p. 164), bem como as fabulações e os falsos reconhecimentos. 


Os fenômenos paramnésicos breves, podem ser observados nas crises epilép- 
ticas “dismnésicas”: impressões de déja-vu (já visto), de já ouvido, de já vivi- 
do ou, ao contrário, impressões de nunca visto, nunca ouvido, nunca vivido, 
as vezes expressas na forma de uma impressão de estranheza do ambiente 
| sensorial. Também podem ser fenômenos chamados de memória panorâmica 
na qual o sujeito vê desfilar pedaços do próprio passado ou, ainda, fenômenos 
ecmnésicos nos quais o sujeito revive uma experiência anterior. Essas crises 
fazem parte do cenário da epilepsia do lobo temporal. Elas são muito pareci- 
das com as crises caracterizadas por uma amnésia anterógrada (ver supra). 


Não podemos deixar de fazer referência às reminiscências nas quais um 


episódio do passado é exaltado numa experiência emocional, cujo exemplo 
mais perfeito é o da “madalena de Proust”.* 


EXAME DA MEMÓRIA 





O exame da memória baseia-se na entrevista com o doente, com as pessoas que 
o cercam e na aplicação de testes, que são cada vez mais numerosos. À opinião 
que o sujeito tem de seus desempenhos mnésicos (ou metamemória) pode ser 
avaliada por questionários padronizados, como o de Squire (quadro 14.1). 


1) A análise da memória autobiográfica fornece preciosos indícios Lanto 
sobre a memória dos fatos recentes (Há quanto tempo você está hospiteali- 
zado? Que exames já fez? O que você fez domingo passado?) quanto dos 
fatos antigos (Nome e localização das escolas frequentadas, do(da) ou dos 
(das) primeiros(as) professores(as); profissão ou profissões exercidas; dala 
do casamento; sobrenome de solteira da esposa; nome e idade dos filhos...), 


* Referência à obra de Marcel Proust Em busca do Tempo Perdido na qual o 
narrador, o herói do livro, ao mergulhar o bolinho (madalena) na xícara de chá, 
revive sua infância ao recordar o sabor esquecido. (N. da T.) 
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Quadro 14.1. Escala de auto-avaliação da memória 
| (inspirada em LR Squire) 





| A escala completa de LR Squire tem 18 perguntas. A avaliação a ser dada é 
a seguinte: O se a resposta for “como antes”, de0 a — 4, se a resposta for 
“pior do que antes”, de0a + 4, se a resposta for “melhor do que antes”. 


Avaliação 


1. Minha capacidade para lembrar-me do que li, do que vina 
| televisão, dos filmes que assisti no cinema e do que me dizem 

está... 

2. Minha capacidade para lembrar-me de coisas muito antigas 

está... 


3. Minha capacidade para lembrar-me dos nomes e dos rostos 
| das pessoas que encontro está.... 








4, Minha capacidade para lembrar-me do que eu queria dizer ou 
o que eu estava fazendo ao ser interrompido por alguns minutos 
está.. 


5. Minha capacidade para manter uma longa conversa esta E 








6. Minha capacidade para lembrar-me do lugar onde guardo mi- 
nhas coisas está... 


7. Acho que minha família e meus amigos consideram que mti- 
nha memória está... 








8. Se me pedirem para decorar alguma coisa (por exemplo, um 
artigo de jornal ou uma poesia) e se eu tentar, prestando bastan- 
te atenção, acho que conseguiria... 


9. Minha capacidade para lembrar-me do que me aconteceu 
nos últimos meses está ... 


10. Minha capacidade para fembrar-me das coisas da minha in- 
fância está... 








Entrevistas semi-estruturadas podem ser usadas, como a de Kopelman et al. 
(J Clin Exp Neuropsychology. 1989;11:724-744). 


| 2) O estudo da memória social é o complemento natural da precedente. A 
atualidade política, social, econômica e internacional pode fornecer ele- 
| | mentos para avaliação da memória dos fatos recentes (por exemplo, rela- 
| cionados a uma eleição local ou nacional, a algum fato importante relatado 
na imprensa ou nos jornais televisivos) e, principalmente, de fatos antigos: 





perguntar a um brasileiro o nome do atual presidente da República e dos 
presidentes que o precederam desde 1958, a um inglês o nome do Primeiro 
Ministro e dos que o precederam... Também é possível fazer uso de testes 
padronizados de reconhecimento de rostos de pessoas famosas, como o teste 
de Albert et al, (1979), atualizado por Hodges e Ward (Brain. 1989, 112: 
595 — 620). 








3) O estudo da memória nas situações da vida cotidiana preocupa-se em 
usar avaliações o mais “ecológicas” possíveis, tentando reduzir o caráter 
artificial da condição de testing e de certos testes de memória. O Rivermead 


PP 
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Behavioural Memory Test possui sete subtestes, como aprender o nome co 
sobrenome de uma pessoa que está numa foto, lembrar das cinco etapas de 
um itinerário e pensar em entregar uma mensagem, num envelope, num 
delas: trata-se de aprendizagens factuais isoladas, mas também segúenciais. 
Diversas baterias de testes informatizadas ou em fitas de vídeo amplificaram 
essa tentativa de focalização (visando o diagnóstico e a reeducação) numa 
memória “pragmática” (guardar objetos, itinerários, fazer compras...). 


4) O estudo da memória semântica pode ser feito através de testes que uti- 
lizam condições de acesso mais ou menos automatizadas: o teste de Automa- 
tismos verbais de Beauregard, os subtestes de vocabulário e de informação 
da WAIS, os testes de fluência literária e verbal, o subteste de similitudes da 
WAIS, testes de denominação e provas que medem os conhecimentos se- 
mânticos verbais (Que cores pode ter um tomate?) ou não verbais como o 
Palm Tree Test que consiste em escolher entre duas figuras (por exemplo, um 
pinheiro e uma palmeira) aquela que pode ser associada a uma figura princi- 
pal (no caso, as pirâmides do Egito). 


5) O estudo da memória de curto prazo é feito avaliando-se o span auditivo, 
como no subteste de memória de números da WAIS e o span visual, como no 
teste de blocos de Corsi (incluído na bateria 144 de Signoret) e no subteste 
de memória visual da escala de memória de Wechsler. 


6) O estudo da aprendizagem avalia a elaboração da memória anterógrada, 
explorada por diversos canais sensoriais, em particular visual e auditivo. O 
teste da figura complexa de Rey e o teste de retenção visual de Benton ex- 
ploram a memorização visual, mas também são alterados no caso de pertur- 
bações visuoconstrutivas e visuoespaciais, e o primeiro é, além disso, muito 
sensível aos déficits da planificação das síndromes frontais. As aprendiza- 
gens verbais podem ser exploradas pela rememoração de histórias (como o 
subteste de memória lógica da Escala clínica de memória de Wechsler — 
Revisada, ou História do corvo e das pombas da Bateria Luria — Nebraska 
ou a História do Leão de Barbizet (Fig. 14.8) que o sujeito deve repetir, 
depois de uma hora e, eventualmente, depois de prazos superiores a 24 horas 
e, até mesmo, de uma semana). O teste de aprendizagem verbal serial das 15 
palavras de Rey (Fig. 14.9) permite estabelecer uma curva de aprendizagem 
ao longo das 5 tentativas, possibilita avaliar o esquecimento ao comparar o 
número de palavras aprendidas numa rememoração imediata e numa re- 
memoração posterior e torna possível disitnguir o que vem a ser déficit de 
estocagem ou déficit de recuperação da memória, ao comparar os desempe- 
nhos por ocasião da rememoração livre e do reconhecimento das palavras 
aprendidas, misturadas a um mesmo número de palavras usadas para desviar 
a atenção. O teste de Grober e Buschke estuda a aprendizagem verbal numa 
rememoração livre (arenque, colete, dominó, junquilho...), depois, para cada 
erro, numa rememoração indicada (Qual era o peixe ?... a roupa?... o bringque- 
do?... a planta?...), depois, num reconhecimento, todas as palavras de ma- 
neira imediata e posterior. O teste de aprendizagem verbal da Califórnia (Delis 
et al., 1987) usa uma lista de “compras” (dita da “segunda-feira”), composta 
de 16 itens pertencentes a 4 categorias (frutas, temperos, roupas, ferramen- 


O E 
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tas) c uma lista adicional (dita da “terça-feira”) que servc como interferência; 
ou seja, esse teste explora a rememoração e a aprendizagem, a rememoração 
indicada, mas, também, a interferência proativa (intrusão da lista da segun- 
da-feira na rememoração da lista de compras da terça-feira) e retroativa 
(intrusões provenientes da lista de compras na rememoração posterior c no 
reconhecimento). 


1º) O corvo e as pombas. 

(Escala de memória da bateria Luria Nebraska). 

“Um corvo ouviu dizer/ que as pombas tinham muito o que comer./ Ele se 
pintou de branco/ e voou para o pombal./ As pombas pensaram/ que ele era 
uma delas/ e adotaram-no./ Porém, ele não conseguia parar de grasnar/ como 
todos os corvos./ Então, as pombas perceberam que ele era um corvo/ e ex- 
pulsaram-no./ Ele voltou para junto dos corvos/ mas eles não o reconhece- 
ram/ e não quiseram aceitá-lo.” 


2º) História do leão de Barbizet e Truscelli. 

“Um leão/ chamado Suitão/ escapou da jaula/ pela porta que um guardador 

descuidado/ não fechara direito./ A multidão de visitantes,/ muito grande na- 

quele domingo, correu para os prédios vizinhos./ Uma mulher vestida de azul/ 
| que carregava nos braços/ o filho de um ano/ deixou-o cair/ e o leão pe- 
| gou-o/. A mulher, em lágrimas/ voltou/ e suplicou ao leão que lhe devol- 

vesse o filho/. O animal olhou-a/ longamente/ fixamente/ e, enfim, soltou a 

criança/ sem lhe fazer nenhum mal.” 





Fig. 14.8. Histórias para memorizar. 


Lista de 15 substantivos comuns, que deve ser lida cinco vezes para o su- 
jeito. Cada leitura é seguida de uma rememoração, o que permite traçar uma | 
curva da aprendizagem. | 
CARTEIRA, PASTOR, PARDAL, SAPATO, ESTUFA, MONTANHA, ÓCU- 
LOS, APAGADOR, GRAVURA, NAVIO, CARNEIRO, FUZIL, LÁPIS, IGRE- 
JA, PEIXE. 
Prova de reconhecimento: No fim da prova, é lida uma história que contém 
todas as palavras presentes na lista, que devem ser reconhecidas pelo sujeito. 
À classe estava silenciosa. O professor aproximou-se da carteira e começou 
altera lição que falava sobre a vida nas montanhas, no verão. Na gravura, as 
crianças viram um rebanho de carneiros que pastava calmamente, guardado 
pelo pastor. Num canto, o caçador erguia o fuzil apontando para um pardal 

| que não o via, preocupado em voar para o campanário de uma igreja, o que 
indicava a existência de um povoado. Quando a lição terminou, os alunos 
guardaram os lápis e o professor, tirando os óculos, anunciou o recreio. Ele 
aproveitou para reabastecer a estufa, que ameaçava apagar e refez o laço do 
sapato do pé direito..Antes de sair para o pátio e de se reunir aos colegas, ele 
pegou o apagador para apagar o quadro-negro onde ainda estavam os dese- 
nhos da véspera, um mar agitado com peixes assustados que pulavam para o 
convés de um navio. 





Fig. 14.9. As palavras de Hey. 
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7) Baterias compostas visam explorar vários aspectos da memória para forme 
cer uma avaliação diversificada das funções mnésicas: é isso o que pretende 1 
Escala clínica da memória de Wechsler- Revisada, da Bateria de eficiencia 
mnésica de Signoret (BEM 144), e da escala de memória da Bateria 
neuropsicológica Luria-Nebraska, que tem a particularidade de preceder o 
subteste de aprendizagem das palavras com um avaliação do próprio sujeito 
de sua capacidade de memorização e que, pela aprendizagem de séries suces- 
sivas de três palavras com rememoração imediata e posterior, estuda as 
intrusões provenientes de fenômenos de interferência pró e retroativa. 
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DESCONEXÕES 
INTER-HEMISFÉRICAS 


“Do ponto de vista fisiológico, podemos deduzir da direção... 

(das fibras comissurais)... que é graças a elas 

que as regiões dos dois hemisférios cerebrais estão anastomosadas... 
e que elas são, por isso mesmo, 

os verdadeiros agentes da unidade de ação dos dois lobos cerebrais.” 
J. Luys, Le Cerveau, 1876. 


Graças aos dois hemisférios cerebrais o ser humano cheira, anda, vê, ouve, age, 
fala, enxerga e sente. Apesar da dispersão das funções do cérebro e da 
lateralização de algumas delas (como a linguagem), o ser humano é construído 
e age de maneira coerente e ordenada. Assim nasceu a idéia de que as dife- 
rentes regiões do cérebro devem, consequentemente, comunicar-se entre si 
e que certos distúrbios podem não estar ligados a uma lesão dos “centros” 
especializados e sim a uma lesão das “conexões” de um centro para o outro. 
Foi por isso que Wernicke, em 1874, postulou a existência e a fisiopatologia 
da afasia de condução que se tornou um exemplo de desconexão intra-hemis- 
férica. Em seguida, em 189] e 1892, Déjerine mostrou o papel do dano do 
esplênio do corpo caloso no determinismo da alexia sem agrafia, ilustrando, 
assim, as consequências de uma desconexão inter-hemisférica. Liepmann, tam- 
bém, no começo do século, estigmatizou a importância das conexões intra e 
inter-hemisféricas no mecanismo das desordens apráxicas e atribuiu particular- 
mente a uma desconexão calosa o aparecimento de uma apraxia idemotora 
unilateral esquerda. De fato, os dois hemisférios cerebrais estão unidos por 
feixes de substância branca ou comissuras. Distinguimos pequenas comissuras 
e três grandes comissuras: a comissura branca anterior, a comissura do fórnix 
(trígono) e, a mais importante, o corpo caloso, que une um neocórtex ao outro 
(Figs. 15.1 e 15.2). Entretanto, por muito tempo, considerou-se que a secção 
do corpo caloso, para tratar epilepsias rebeldes, não trazia consegiiências 
neuropsicológicas e a semiologia dos tumores calosos era atribuída à invasão 
das estruturas vizinhas. Só em meados do século passado, impulsionada pelas 
constatações feitas nos animais comissurotomisados, a semiologia calosa pôde 
ser esboçada, depois de observações feitas por Sperry e Gazzaniga de doentes 
comissurotomisados, e por Geshwind e Kaplan de doentes atingidos por um 
tumor que invadia o corpo caloso. À síndrome de desconexão inter-hemisférica 
fot, em seguida, confirmada e amplificada por inúmeras observações que tam- 
bém incluíam a patologia vascular (a vascularização calosa é garantida pelas 
artérias cerebrais, anterior e posterior) e a doença de Marchiafava-Bignami. 


Os sinais de desconexão calosa não se impõem no exame clínico e devem 
ser cuidadosamente pesquisados (quadro 15.1); é preciso lembrar que, habi- 
tualmente, os sujeitos comissurotomisados não têm constrangimentos na vida 
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DESCONEXÕES 
INTER-HEMISFÉRICAS 


“Do ponto de vista fisiológico, podemos deduzir da direção... 

(das fibras comissurais)... que é graças a elas 

que as regiões dos dois hemisférios cerebrais estão anastomosadas... 
e que elas são, por isso mesmo, 

os verdadeiros agentes da unidade de ação dos dois lobos cerebrais.” 
J. Luys, Le Cerveau, 1876. 


Graças aos dois hemisférios cerebrais o ser humano cheira, anda, vê, ouve, age. 
fala, enxerga e sente. Apesar da dispersão das funções do cérebro e da 
lateralização de algumas delas (como a linguagem), o ser humano é construído 
e age de maneira coerente e ordenada. Assim nasceu a idéia de que as dife- 
rentes regiões do cérebro devem, consegiientemente, comunicar-se entre si 
e que certos distúrbios podem não estar ligados a uma lesão dos “centros” 
especializados e sim a uma lesão das “conexões” de um centro para o outro. 
Foi por isso que Wernicke, em 1874, postulou a existência e a fisiopatologia 
da afasia de condução que se tornou um exemplo de desconexão intra-hemis- 
férica. Em seguida, em 1891 e 1892, Déjerine mostrou o papel do dano do 
esplênio do corpo caloso no determinismo da alexia sem agrafia, ilustrando, 
assim, as consequências de uma desconexão inter-hemistérica. Licpmann, tam- 
bém, no começo do século, estigmatizou a importância das conexões intra € 
inter-hemisféricas no mecanismo das desordens apráxicas e atribuiu particular- 
mente a uma desconexão calosa o aparecimento de uma apraxia idemotora 
unilateral esquerda. De fato, os dois hemisférios cerebrais estão unidos por 
feixes de substância branca ou comissuras. Distinguimos pequenas comissuras 
e três grandes comissuras: a comissura branca anterior, a comissura do fórnix 
(trígono) e, a mais importante, o corpo caloso, que une um neocórtex ao outro 
(Figs. 15.1 e 15.2). Entretanto, por muito tempo, considerou-se que a secção 
do corpo caloso, para tratar epilepsias rebeldes, não trazia conseqiiências 
neuropsicológicas e a semiologia dos tumores calosos era atribuída à invasão 
das estruturas vizinhas. Só em meados do século passado, impulsionada pelas 
constatações feitas nos animais comissurotomisados, a semiologia calosa pôde 
ser esboçada, depois de observações feitas por Sperry e Gazzaniga de doentes 
comissurotomisados, e por Geshwind e Kaplan de doentes atingidos por um 
tumor que invadia o corpo caloso. A síndrome de desconexão inter-hemisférica 
foi, em seguida, confirmada e amplificada por inúmeras observações que tam- 
bém incluíam a patologia vascular (a vascularização calosa é garantida pelas 
artérias cerebrais, anterior e posterior) e a doença de Marchiafava-Bignami. 


Os sinais de desconexão calosa não se impõem no exame clínico e devem 
ser cuidadosamente pesquisados (quadro 15.1); é preciso lembrar que, habi- 
tualmente, os sujeitos comissurotomisados não têm constrangimentos na vida 
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Fig. 15.1. Representação esquematizada das comissuras inter-hemisféricas 
e das conexões do corpo caloso (segundo G. Lazorthes. Le systeme 
nerveux central. Masson, Paris, 1967). 





Fig. 15.2a. Morfologia das comissuras inter-hemisféricas (segundo J. Barbizet 
e Ph. Duizabo. Abrégé de Neuropsychologie. Masson, Paris, 1985). 
1. Pegra ou esplênio do corpo caloso. 2. Joelho do corpo caloso. 3. Bico 
ou Rostro do corpo caloso. 4. Fórnix ou Trígono, cujas fibras transversais 
constituem o psaltério ou tira de David. 5. Septo pelúcido. 6. Comissura 
branca anterior. 7. Pilares posteriores do trígono ou Crura fornicis. 8. 
Pilares anteriores do trígono ou columnae fornicis. 9. Núcleos amigda- 
lianos. 10. Tubérculos mamilares. tt. Feixe temporal. 
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Fig. 15.2b. Conexões do corpo caloso e da comissura branca anterior (corte 
horizontal e corte frontal). (Extraído de G. Lazorthes. Le systême nerveux 
central. Masson, Paris, 1967). 
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social de rotina c os mecanismos de compensação mascaram os distúrbios 
ligados aos déficits da transferência das informações inter-hemisféricas, que 
constitui o coração da síndrome calosa e que provoca uma sensação de “estu- 
pefação” de um hemisfério em relação ao outro. 


Quadro 15.1. Principais gestos do exame que permite investigar 
uma desconexão calosa 








1. Palpação cega de objetos em cada 
uma das mãos 

2. Escrita ditada e copiada com a mão 
esquerda e com a mão direita 

3. Desenho do cubo com cada uma das 
mãos (cópia) 

4. Designação verbal dos dedos indi- 


cadores apresentados simultaneamen- 
te na parte periférica dos dois hemicam- 
pos visuais 

5. Execução de gestos com cada um 


Anomia táctil esquerda 

Agrafia esquerda 

Apraxia construtiva 

Ausência de designação verbal do 
dedo indicador apresentado à esquer- 


da (pseudo-hemianopsia esquerda) 


Apraxia ideomotora esquerda 


dos membros superiores (consultar 
capítulo 5) 





SEMIOLOGIA DAS DESCONEXÕES 
INTER-HEMISFÉRICAS 





Anomia táctil esquerda 





Os objetos colocados na mão esquerda (olhos fechados) não são denomina- 
dos (Fig, 15.3). Não se trata de uma astereognosia porque o objeto é mani- 
pulado corretamente e é reconhecido se pedirmos ao sujeito para abrir os 
olhos e denominá-lo, incluindo-o num grupo de objetos. Não se trata de uma 
afasia porque a denominação do objeto que ele vê é normal e o objeto é 
nomeado assim que é colocado na mão direita; às vezes, o objeto é denomi- 
|| nado se a manipulação permite fazer um ruído específico (campainha de 
bicicleta) ou se ele tiver um odor característico (cachimbo). Em certas oca- 
| siões, O sujeito não pode fazer nenhuma descrição do objeto; em outras, ele 
analisa vagamente as características físicas (alfinete de segurança > “ob- 
jeto dividido em duas partes, sendo que uma delas é móvel”); às vezes ele 
dá respostas erradas sem nenhuma relação com o objeto (abridor de garra- 
fas — pincel”), o que mostra que ele não está confundindo com um objeto 
de características parecidas, e sim que é incapaz de dizer o nome do objeto: 
os influxos somestésicos saídos da mão esquerda chegam ao hemisfério di- 
reito permitindo a identificação, mas a lesão calosa não permite a transfe- 
rência dessas informações para as áreas da linguagem do hemisfério es- 
querdo, sendo que a denominação dos objetos colocados na mão direita é 
correta, pois os influxos somestésicos chegam ao hemisfério dominante e as 
conexões necessárias à verbalização são intra-hemisféricas. Além disso, a 
mão direita não pode desenhar o que a mão esquerda segura, como se o 
hemisfério esquerdo ignorasse o hemisfério direito. 








Desconexões intor-homistóricas 201 


Campo visual 
É D 







Mão esquerda 


j 











Hemisfério + 
direito 


Hemisfério 
| esquerdo 





Zona do 
reconhecimento 
táctil 


Zona 
visual 


Fig. 15.3. Esquema explicativo da anomia táctil e visual(segundo Les Cahiers 

intégrés de médicine, Neurologie e segundo J. Barbizet e Ph. Duizabo, 
Abrégé de neuropsychologie). 
A secção ou a lesão do corpo caloso impedem que as informações 
tácteis provenientes da mão esquerda e tratadas no hemisfério direito 
atinjam a zona da linguagem situada no hemisfério esquerdo, dando 
origem a uma anomia táctil esquerda. Do mesmo modo, as informações 
provenientes do hemicampo visual esquerdo e que são tratadas na parte 
posterior do hemisfério direito, não podem atingir a área da linguagem 
no hemisfério esquerdo, originando a anomia visual esquerda. 


A alexia táctil é a incapacidade de nomear as letras palpáveis colocadas na 
mão (esquerda, do destro), mesmo tendo sido anteriormente identificadas, 
porque as letras palpadas podem ser posteriormente designadas, numa pro- 
va de múltipla escolha: a alexia táctil pode existir até na ausência da anomia. 


Apraxia (ideomotora) unilateral esquerda 


A apraxia ideomotora só afeta o hemicorpo esquerdo e só aparece diante de 
uma ordem verbal, sendo que imitação gestual feita pelo mesmo hemicorpo 
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ct ce Ma Sm e O 


é correta e os pestos da vida cotidiana não são modificados: as ordens ver- 

bais recebidas pelo hemisfério esquerdo não podem ser transmitidas à área 
pré-motora do hemisfério direito (consultar capítulo 5). A apraxia calosa é 

em geral, mas não sempre, acompanhada de uma grafia apráxica esquerda. 

Também já foi possível observar uma apraxia unilateral esquerda diante de 
| uma ordem verbal, num pedido de imitação e na utilização de objetos. 


Agrafia esquerda (Fig. 15.4) 


A agrafia calosa (consultar p. 67) é, quase sempre, uma grafia apráxica, 
caracterizada por uma letra deformada, mais ou menos identificável, às ve- 
zes ilegível e até reduzida a um borrão. À escrita pode ser um pouco melhor 
na cópia, a soletração é preservada, bem como a escrita com letras palpá- 
veis e a datilografia. A associação com uma apraxia idemotora é frequente: 
| esse quadro clínico é mais observado nas lesões situadas atrás do joelho e 
| antes do esplênio, no tronco (body ou corpo propriamente dito) do corpo 
caloso. Ele estaria ligado a déficit da transferência das informações visuoci- 
nestésicas que permitem a organização espaço-temporal do grafismo. No 
entanto, as lesões do tronco do corpo caloso que se estendem para o joelho 
causam uma incapacidade para bater a máquina e para escrever com letras 
palpáveis, o que faz supor que é pelo joelho do corpo caloso que transitam 
as informações (ou engramas) verbomotores. 








Porém, a agrafia calosa pode existir na ausência de apraxia. A realização 

| gráfica pode ser alterada, particularmente em letras cursivas, mas também 
| existem paragrafias que atestam a natureza lingúística do distúrbio e que 

| atingem ou a escrita cursiva, quando ela é preservada, ou a escrita em letra 
|] de forma. Elas podem ser interpretadas como agrafias afásicas ou mistas e 
| são observadas nas lesões que afetam o esplênio. As observações de sujei- 
| tos japoneses mostram que a agrafia esquerda predomina no sistema alfabé- 
tico (kana) e preserva, relativamente, o sistema ideográfico (kanji) que tam- 


ni 4a ÃCoS 
Onibus o AUD AMA 


Puta MA 
os dos fa 
PR (am sw is GE 


Minha mãe To DOHA. 


Sr. B. diz: você 
gu, o que não quer 
dizer nada. 





Cata Navio SIA AI 


Fig. 15.4. Agrafia unilateral esquerda (do tipo afásico) na existência de uma 
| lesão calosa (extraído de S. Brion, C.-P. Jedynak. Rev. Neurol. 1972: 
| 128(4);257-266). 





Desconexões intor-homistórers 203 





bém pode exteriorizar paragrafias semânticas. Assim, as informações pro 
priamente linguísticas poderiam caminhar na parte posterior (esplênio) do 
corpo caltoso (Fig. 15.5), 






Agrafia da 
mão esquerda 
Corpo ú 
caloso 
Joelho 
E Verbomotores —— — 
N sem apraxia 
G ideomotora 
p ——p Visuocinéstésicas Tronco 
M 
: Lingúísticas 
com apraxia 
Esplênio ideomotora 
“gráficas” e do caminho através das subdivisões anatômicas do corpo 
caloso, segundo as concepções de Watson e Heilman (19883). 


Apraxia construtiva direita 


Com a mão direita, a realização diante de uma ordem verbal ou a cópia de 
desenhos como um cubo ou uma bicleta é lenta e desorganizada, sendo que 
os desempenhos são paradoxalmente melhores com a mão não dominante. 
Igualmente, a cópia da figura complexa de Rey é totalmente desorganizada 
quando realizada com a mão direita, bem como a realização de construções 
tridimensionais com os cubos. O distúrbio da transferência afeta as infor- 
mações que devem caminhar do hemisfério direito, sede das capacidades 
visuoconstrutivas, para o hemisfério esquerdo que comanda a mão direita. 


Fig. 15.5. Representação esquemática dos diferentes tipos de informações 
| 
| 


Distúrbios visuais 


A dupla pseudo-hemianopsia diante de designação lateral for- 
cada e silenciosa (Fig. 15.6) 


Com o sujeito instalado na frente do examinador, cabeça imóvel, olhos aber- 
tos, uma mão (por exemplo, a esquerda) imobilizada sob as nádegas: pede- 
se que ele não fale e que pegue com a mão livre (no caso, a direita) o dedo 
do examinador, assim que o perceber no seu campo visual. Constatamos, 
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Fig. 15.6. 4 pseudo-hemianopsia dupla com pedido verbal forçado e 
silencioso. 
Os influxos visuais (1) vindos do hemicampo direito, recebidos pela retina 
temporal do olho esquerdo e pela retina nasal do olho direito, seguem 
pelos nervos ópticos, pelo quiasma, pelo tracto óptico esquerdo (TOE), 
pelas radiações ópticas esquerdas (ROE) até o lobo occipital esquer- 
do. A mão direita do sujeito, a Única que ele tem autorização para me- 
xer, poderá pegar o objeto apresentado no hemicampo visual direito, 
graças a uma transferência intra-hemisférica das informações (2) en- 
tre o lobo occipital esquerdo e a região rolândica esquerda (RE). Em 
compensação, ela não se mexerá quando o objeto for apresentado no 
hemicampo visual esquerdo, porque as informações vindas do lobo 
occipital direito não conseguem atravessar o corpo caloso para chegar 
à região rolândica esquerda. O fenômeno inverso é observado quando 
ele só pode mexer a mão esquerda para pegar o objeto apresentado 
no campo visual: essa mão continuará imóvel quando o objeto for apre- 
sentado no hemicampo visual direito, porque as informações que che- 
gam ao lobo occipital esquerdo não podem passar pelo corpo caloso 
(3) para chegar à região rolândica direita (RD). 
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então, que o sujeito leva sua mão na direção do dedo quando este aparece no 
seu hemicampo visual homolateral à mão móvel (no caso, o direito), e não 
faz nenhum gesto de apreensão quando o dedo indicador é apresentado no 
hemicampo visual contralateral (aqui, o esquerdo) à mão móvel (dircita). 
As informações visuais que chegam ao hemisfério direito não podem mais 
ser transferidas para o hemisfério esquerdo que comanda a mão direita. O 
fenômeno inverso é observado no outro hemicampo, quando só a outra mão 
pode ser movimentada e essa dupla pseudo-hemianopsia afeta, então, o 
hemicampo visual heterolateral à mão móvel. Trata-se, exatamente, de uma 
pseudo-hemianopsia porque, às vezes, um estímulo no hemicampo aparen- 
temente cego provocará uma rotação da cabeça e dos olhos na direção desse 
objeto e ele será agarrado. Além do mais, se as duas mãos estiverem livres 
e se os dedos indicadores do examinador aparecerem bilateralmente em 
cada hemicampo, eles serão agarrados normalmente pelo sujeito. 


A pseudo-hemianopsia esquerda diante da solicitação verbal 


Entretanto, quando o dedo indicador é apresentado simultaneamente nos 
dois hemicampos, se pedirmos ao sujeito que assinale verbalmente a presença 
desses dedos, ele vai ignorar e até negar a presença do dedo apresentado no 
hemicampo visual esquerdo: no entanto, esse dedo indicador pode ser visto, 
porque ele é agarrado quando se dá essa ordem. Os influxos vi-suais chegam a 
cada um dos hemisférios, mas a verbalização da presença do estímulo esquer- 
do necessita da transferência transcalosa do lobo occipital direto para os 
centros da linguagem do hemisfério esquerdo. 


Porém, essas provas são difíceis de serem realizadas no leito do doente e é 
preciso tomar duas precauções: a apresentação dos estímulos deve ser rápida, 
porque logo aparecem os movimentos de varredura ocular que informam os 
dois hemisférios e compensam o déficit de transferência; a apresentação dos 
estímulos deve ser feita na periferia do campo visual, porque a parte central 
do campo visual (com 2 ou 3 graus de distância de ambos os lados do me- 
ridiano vertical) se projeta na retina sobre a mácula de onde partem as fibras 
diretas e cruzadas, sendo que os influxos vindos da periferia de cada he- 
micampo chegam às retinas periféricas para desembocar no lobo occipital 
heterolateral a cada hemicampo visual (consultar Neurologie pour le Praticien, 
quadro 9.1, p. 46). O taquistoscópio permite fazer apresentações visuais bem 
rápidas numa tela (de 1/10 a 1/25 segundos); ele permite controlar a posição 
dos estímulos e podemos até associar o controle da imobilidade ocular durante 
a apresentação dos estímulos. A apresentação taquistoscópica permite confir- 
mar a incapacidade de denominação das imagens projetadas no hemicampo 
visual esquerdo (anomia visual esquerda, Fig. 15.5), sendo que, em seguida, o 
sujeito pode designar, numa prova de múltipla escolha, o objeto que não via. 
À apresentação de quimeras (união da parte direita ou esquerda de duas meias 
figuras de objetos diferentes, como a metade esquerda de um lápis unida à 
metade direita de uma tesoura) mostra que o sujeito normal faz erros de 
identificação ou declara ver dois objetos, sendo que, no caso de lesão calosa, 
só a meia-imagem projetada no hemicampo visual direito é nomeada e o paciente 
nunca declara ver dois objetos. Quando não pedimos ao sujeito para nomear e 
sim para designar numa prova de múltipla escolha, já foi observado que a 


DR TT 
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escolha dele caía na meia-imagem projetada no hemicampo visual direito quando 
se tratava de um objeto ou de uma letra, e que ele escolhia a meia-imagem 
projetada à esquerda, quando se tratava de um rosto: essa prova também 
permite cvidenciar a especialização hemisférica no tratamento das informa- 


ções visuais. 


Hemialexia esquerda 


A rápida apresentação taquistoscópica de letras ou de palavras mostra que a 
leitura só é possível no hemicampo visual direito. À associação de uma 
lesão occipital esquerda e de uma lesão do esplênio do corpo caloso causa 
uma hemianopsia direita e uma alexia sem agrafia (consultar p. 72). 


Extinção auditiva unilateral 


Para evidenciá-la há necessidade de um teste de escuta dicótica, que mostra 
a extinção da via “ouvido direito-cérebro esquerdo” para as mensagens ver- 
bais (consultar p. 144). 


Anomia olfativa unilateral 


No caso de uma comissurotomia completa, que afete o corpo caloso e a 
comissura anterior, foi observado uma incapacidade de nomear os odores 
apresentados à narina direita, embora o paciente possa designar, numa pro- 
va de múltipla escolha, o objeto de onde vem o odor. 


Sinais de ignorância, de surpresa ou de conflito de um 
hemicorpo em relação ao outro 


A critica hemisférica 


Ela designa a surpresa do sujeito diante da escrita realizada pela mão es- 
querda (“Não tenho a sensação de que é a minha mão esquerda que está 
escrevendo) ou dos gestos realizados pelo membro superior esquerdo. (Numa 
prova “dedo-nariz”, o sujeito, pondo o próprio dedo na boca disse: “Engra- 
cado, por que ele não quer ir para o meu nariz? ”). 


A dispraxia diagnóstica e o sinal da mão estranha 


Esses sinais, que traduzem a ignorância, às vezes conflituosa, de uma mão 
em relação à outra, foram tratados no capítulo 5. 


Incapacidade de duplicação cruzada da postura das mãos 


O sujeito não consegue, sem a ajuda da visão, fazer com uma mão a postura 
da outra mão. O déficit de transferência das informações proprioceptivas 
também é constatado quando, ao mostrar ao sujeito as posturas da mão 





Desconexões intor-homistóreus 207 


projetadas em cada um dos hemicampos, com a ajuda do taquistoscópio, 
constatamos que o sujeito só pode reproduzir essas posturas com a mão 
homolateral ao campo visual estimulado. 


Alexitimia 


Os sujeitos comissurotomisados têm mais dificuldades do que os sujeitos 

normais para exprimir, para verbalizar seus sentimentos: essa constatação, 

pouco acessível num exame de caso único, foi estabelecida estatísticamente 

e traduziria um déficit de transferência entre o hemisfério direito (cujo pa- 
| pel na vida emocional já é conhecido) e o hemisfério esquerdo que gerencia 
a linguagem. 





































CONSIDERAÇÕES ANATOMOCLÍNICAS 
E ETIOLÓGICAS 





O quadro “completo” de uma síndrome de desconexão refere-se às lesões 
calosas maciças (ou secção completa) que incluam o esplênio. No interior do 
corpo caloso, existe uma segregação das fibras em função da informação que 
transmitem: assim, uma lesão que poupe a parte posterior do esplênio permi- 
te a transferência de informações visuais e as lesões que causam apraxia ideo- 
motora esquerda são mais anteriores do que as que causam agrafia esquerda 
sem apraxia. À semiologia da parte anterior do corpo caloso (que conecta os 
lobos frontais) é muito rudimentar no caso de uma secção, mas, curiosamente, 
pode levar a uma apraxia esquerda no caso de lesões endógenas (tumor, in- 
farto...). Sinais de desconexão calosa podem ser constatados na esclerose em 
placas, e é conhecida a frequência da atrofia calosa que acompanha as lesões da 
substância branca nas formas evoluídas da doença: esses sinais são, quase 
sempre, discretos. A agenesia calosa pode evoluir num contexto de polimal- 
formação e pode estar acompanhada de um atraso mental e até de um estado 
psicótico. No entanto, a inteligência também pode ser normal; investigações 
neuropsicológicas permitiram constatar que, no mais das vezes, os sinais de 
desconexão estão ausentes ou são discretos, mas algumas observações mos- 
traram perturbações da transferência inter-hemisférica das informações vi- 
suais, tácteis e auditivas. Para explicar a (quase) normalidade da transferência, 
vários mecanismos foram evocados. Foi sugerida uma representação bi-hemis- 
férica das funções cognitivas, particularmente da linguagem, o que só foi 
confirmado excepcionalmente no teste de Wada. Também foi sugerido um 
reforço das vias motoras e sen-soriais ipsilaterais, o que permitiria uma infor- 
mação simultânea dos hemisférios cerebrais e atenuaria o déficit da transferên- 
cia: assim poderia ser explicado o fato de, nos sujeitos agenésicos, ser obser- 
vado, na escuta dicótica, uma redução da assimetria fisiológica ou até uma 
vantagem da via “ouvido esquerdo-cérebro direito”, sendo que os sujeitos 
destros e normais têm, na maioria, uma ligeira superioridade do ouvido direito 
e Os sujeitos calotomisados tenham, ao contrário, um déficit do ouvido es- 
querdo. Também foi argumentado que havia uma compensação da agenesia 
calosa pela comissura anterior. Assim, um déficit da transferência foi correla- 
cionado à ausência concomitante da comissura anterior, enquanto a transfe- 
rência normal foi correlacionada à hipertrofia da comissura anterior. Os distúr- 
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bios discretos da transferência poderiam, então, ser explicados por um au- 
mento da capacidade de tratamento das informações pela comissura anterior 
ou mesmo por uma limitação qualitativa da transferência visuoespacial pela 
comissura anterior. 


O CORPO CALOSO E A ESPECIALIZAÇÃO 
HEMISFÉRICA (Fig. 15.7) 





| As lesões cirúrgicas e endógenas do corpo caloso são um meio privilegiado 

de investigação de cada hemisfério e, portanto, de estudo da especialização 
hemisférica. Como de costume, os sinais anteriormente expostos são descri- 
tos no destro, sabendo-se que nos canhotos os distúrbios não obedecem a 
uma inversão rigorosa, mas realizam, na maioria das vezes, um conjunto com- 
posto, como uma agrafia direita e uma apraxta Ideomotora direita, uma mão 
estranha esquerda e uma alexia táctil direita, Em todo o caso, a semiologia 
calosa isola, no destro, um hemisfério investido na linguagem e um hemisfério 
investido no tratamento dos dados visuoconstrutivos e visuoespaciais. Entre- 
tanto, está claro que não há dicotomia absoluta. As conexões calosas mostram 
que o hemisfério direito pode, sozinho, compreender o sentido das palavras 
escritas e faladas: o sujeito com anomia táctil esquerda pode procurar e encon- 
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LÓBULO PARIETAL SUPERIOR 
apraxia construtiva da mão 


CÓRTEX SOMATOSENSORIAL direita anomia táctil esquerda 


anomia táctil esquerda 


transferência somestésica GIRO ANGULAR 
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hemialexia esquerda 





Fig. 15.7. Sede presumida das lesões calosas responsáveis pelas principais 
manifestações da síndrome de desconexão inter-hemisférica (extraído 
de Habib e Pelletier. Revue de Neuropsychologie. 1994;4(1):69-112). 





Desconexões intor-homistóricas 209 


trar com a mão esquerda, sem a ajuda da visão, um objeto nomeado pelo 
examinador, podendo também designar, com a mão esquerda, um objcto que 
ele não soube nomear na apresentação taquistoscópica no hemicampo visual 
esquerdo. Porém, o que acontece no sujeito cujo corpo caloso funciona"! Será 
que o corpo caloso transmite informações neutras ou será que modula a espe- 
cialização hemisférica? Será que o hemisfério esquerdo inibe a capacidade 
linguística do hemisfério direito, como sugeria a observação de crianças com 
lesões cerebrais esquerdas, cuja hemisferectomia foi seguida de uma melhora 
muito sigmficativa da capacidade lingiiística? Será que o corpo caloso veicula 
influências facilitadoras, o que poderia ser ilustrado pelo seu papel nas des- 
cargas epilépticas e que explicaria uma melhor capacidade de recuperação dos 
afásicos cujo corpo caloso não está lesado? Ou será que o corpo caloso exerce 
um papel de harmonização inter-hemisférica que pode ser alterado no sentido 
facilitador ou inibidor, em função de parâmetros cuja arquitetura nos escapa? 


ASPECTOS EVOLUTIVOS 





A semiologia calosa deve ser pesquisada com atenção: ela pode escapar a 
um exame de rotina; ela pode ser mascarada por sinais relacionados com o 
dano de estruturas vizinhas, principalmente num caso de lesão tumoral; fi- 
nalmente, ela tem uma tendência espontânea para melhorar, pelo uso de me- 
canismos aptos a vencer o déficit da transmissão transcalosa: trata-se, por 
exemplo, dos movimentos de varredura ocular, da verbalização que permite ao 
sujeito informar aos dois hemisférios, da utilização máxima de todos os canais 
sensoriais. Será que o odor e o ruído podem concorrer para o reconhecimento 
dos objetos, e será que a plasticidade que permitiria utilizar as comissuras 
extracalosas é reservada à criança? O cérebro dividido mascara sua divisão e 
tenta, continuamente, estruturar a própria unidade. 
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NEUROPSICOLOGIA 
DAS DEMÊNCIAS 


“Todo o mundo se queixa da memória, mas ninguém lamenta o próprio 
Julgamento.” 


La Rochefoucauld, Maximes et Réflexions. 


Atualmente, é muito difícil fazer uma abordagem unitária de um conjunto 
tão díspar quanto as demências “orgânicas”. Essa disparidade tem a ver 
com a própria semiologia das síndromes demenciais, que não é única, e sim 
múltipla; igualmente tem a ver com a diversidade das etiologias e com a pró- 
pria heterogeneidade das apresentações clínicas numa mesma etiologia. A 
essas dificuldades deve ser acrescentada a confusão gerada entre a noção de 
síndrome demencial e a de doença causal. Logo, por falta de marcadores bioló- 
gicos, é preciso esperar o estabelecimento da demência para estabelecer o 
diagnóstico de doença de Alzheimer: esse procedimento oferece o duplo in- 
conveniente de ser probabilista e tardio, muitas vezes atrapalhado por “déficits 
cognitivos leves” (mnild cognitive impairments), que nem sempre evoluem 
para uma doença de Alzheimer no sentido demencial do termo, e permanecem 
órfãos, por longo tempo, de uma nosologia para recebê-los. E falta definir o 
'sentido da palavra “demência”, a tal ponto obscurecido por sua história e por 
suas conotações, que alguns temem utilizá-la para qualificar um doente, com 
medo de provocar uma desmotivação terapêutica e a desistência de um com- 
bate resoluto. De fato, em 1820, Gcorget introduziu o critério de incurabilidade 
das demências, para distingui-las da confusão mental (designada, então, com o 
nome de estupidez) concebida como ligada a uma “ausência acidental do pen- 
samento” e, portanto, potencialmente reversível. A impaludação começara, na- 
quele tempo, a abrir a primeira brecha na noção de irreversibilidade das demên- 
ctas e, em 1952, Guiraud escreveu que “se a lesão responsável pela demência for 
reversível, a demência pode ser curada, se for irreversível, a demência continuará 
incurável, se a lesão for parcialmente reversível, a demência poderá ser parcial- 
mente curada”. 


Se a demência pode não mais ser irreversível, é difícil continuar a pensar 
que ela é devida a um enfraquecimento “global”: na verdade, a soma de 
déficits de diversas funções cognitivas foi o que fez mudar aquilo que se 
chamava de síndrome psíquico-orgânica num processo demencial, ainda que 
esteja comprometida a adaptação à vida profissional, social e familiar, e a 
capacidade de administrar a própria vida. Entretanto, embora esses crité- 
rios de desadaptação sejam reconhecidos como necessários pela DSM [I-R 
e, embora a Classificação Internacional de Distúrbios Mentais (CIM-10), 
da OMS, admita que uma demência “interfere habitualmente nas ativida- 
des da vida diária”, os exemplo dados só podem estar se referindo às de- 
mências evoluídas, pois falam em “lavar-se, vestir-se, manter uma higiene 
pessoal mínima e controlar os esfíncteres”, além disso, a CIM-IO chama a 
atenção sobre a variabilidade da desadaptação em função do contexto cultu- 
ral, e assinala que as modificações do desempenho profissional não devem ser 
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“Todo o mundo se queixa da memória, mas ninguém lamenta o próprio 
julgamento.” 
La Rochefoucauld, Maximes et Réflexions. 


Atualmente, é muito difícil fazer uma abordagem unitária de um conjunto 
tão díspar quanto as demências “orgânicas”. Essa disparidade tem a ver 
com a própria semiologia das síndromes demenciais, que não é única, e sim 
múltipla; igualmente tem a ver com a diversidade das etiologias e com a pró- 
pria heterogeneidade das apresentações clínicas numa mesma etiologia. A 
essas dificuldades deve ser acrescentada a confusão gerada entre a noção de 
síndrome demencial e a de doença causal. Logo, por falta de marcadores bioló- 
gicos, é preciso esperar o estabelecimento da demência para estabelecer o 
diagnóstico de doença de Alzheimer: esse procedimento oferece o duplo in- 
conveniente de ser probabilista e tardio, muitas vezes atrapalhado por “déficits 
cognitivos leves” (mild cognitive impairments), que nem sempre evoluem 
para uma doença de Alzheimer no sentido demencial do termo, e permanecem 
óriãos, por longo tempo, de uma nosologia para recebê-los. E falta definir o 
"sentido da palavra “demência”, a tal ponto obscurecido por sua história e por 
suas conotações, que alguns temem utilizá-la para qualificar um doente, com 
medo de provocar uma desmotivação terapêutica e a desistência de um com- 
bate resoluto. De fato, em 1820, Georget introduziu o critério de incurabilidade 
das demências, para distingui-las da confusão mental (designada, então, com o 
nome de estupidez) concebida como ligada a uma “ausência acidental do pen- 
samento” e, portanto, potencialmente reversível. A impaludação começara, na- 
quele tempo, a abrir a primeira brecha na noção de irreversibilidade das demên- 
cias e, em 1952, Guiraud escreveu que “se a lesão responsável pela demência for 
reversível, a demência pode ser curada, se for irreversível, a demência continuará 
incurável, se a lesão for parcialmente reversível, a demência poderá ser parcial- 
mente curada”, 


Se a demência pode não mais ser irreversível, é difícil continuar a pensar 
que ela é devida a um enfraquecimento “global”: na verdade, a soma de 
déficits de diversas funções cognitivas foi o que fez mudar aquilo que se 
chamava de síndrome psíquico-orgânica num processo demencial, ainda que 
esteja comprometida a adaptação à vida profissional, social e familiar, e a 
capacidade de administrar a própria vida. Entretanto, embora esses crité- 
rios de desadaptação sejam reconhecidos como necessários pela DSM [Il-R 
e, embora a Classificação Internacional de Distúrbios Mentais (CIM-10), 
da OMS, admita que uma demência “interfere habitualmente nas ativida- 
des da vida diária”, os exemplo dados só podem estar se referindo às de- 
mências evoluídas, pois falam em “lavar-se, vestir-se, manter uma higiene 
pessoal mínima e controlar os esfíncteres”; além disso, a CIM-10 chama a 
atenção sobre a variabilidade da desadaptação em função do contexto cultu- 
ral, e assinala que as modificações do desempenho profissional não devem ser 
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encaradas como critérios de demência. Quanto ao substrato anatômico das 
demências, obviamente, ele está relacionado às lesões difusas ou extensas e, 
também, às lesões multifocais (como a demência por infartos múltiplos) e, 
mais excepcionalmente, às lesões focais situadas nas zonas ditas estratégicas, 
como um infarto bitalâmico. De um modo mais geral, tornou-se comum dife- 
renciar as demências “corticais” das demências “subcorticais” centradas numa 
síndrome de desconexão frontal. Essas são as bases que permitem abordar a 
semiologia neurospicológica e o diagnóstico das síndromes demenciais. 


No plano epidemiológico, as demências afetam de 6 a 8% da população de 
mais de 65 anos, um caso em cada dois resultando numa demência de Alzhei- 
mer; na França, e para a mesma idade, a prevalência da doença de Alzheimer é 
avaliada em 3,1%, ou seja, um total de 250.000 a 300.000 doentes (e de 
500.000 dementes, todas as etiologias incluídas). Na Europa, a prevalência da 
doença de Alzheimer para cada grupo de 100 habitantes é estimada, para as 
faixas de idade entre 30 e 59, 60 e 69,70 e 79, 80 e 89 anos, respectivamente, 
em 0,02, 0,3, 3,2 e 10,8. Outros estudos estimam que a prevalência da doença 
de Alzheimer dobra a cada 5 anos, depois dos 65 anos. Diante do envelheci- 
mento da população de mais de 65 anos nos países industralizados, as demên- 
cias em geral, e a doença de Alzheimer em particular, passou a ser um desafio 
para a saúde pública (Rocca et aí., 1991; Dartigues et aí., 1997). 


SEMIOLOGIA (quadro 16.1) 


A entrada num processo demencial se faz, habitualmente, de maneira insi- 
diosa; os sintomas iniciais podem ser queixas mnésicas expressas pelo sujeito 
ou relatadas pelas pessoas a sua volta; também pode ser um desinvestimento 
progressivo dos interesses habituais, combinados ou não com queixas do tipo 
depressivo; podem ser atos incongruentes em desacordo com a personalidade 
habitual do sujeito. 





Distúrbios da memória 


Mesmo que certas demências, como as demências frontais, inicialmente 
não contenham distúrbios de memória, a ausência deles não quer dizer que 
se possa fazer o diagnóstico de demência, quaisquer que sejam os critérios 
utilizados (DSM ou CIM-10). Eles se referem à memória de curto prazo e à 
memória de longo prazo. No entanto, na DSM III-R, os exemplos dados 
(impossibilidade de aprender novas informações, como se lembrar dos no- 
mes de três objetos, cinco minutos depois que eles foram citados) mostram, 
claramente, que os autores dessa classificação designam com o nome de 
memória de curto prazo, não a memória imediata, mas a memória dos fatos 
recentes ou memória secundária. Na verdade, as demências podem alterar a 
memória primária, a secundária e a terciária. 


A memória imediata e a memória de trabalho são comumente alteradas nos 
processos demenciais. E isso o que acontece com as tarefas de span (auditivo, 
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Quadro 16.). Critérios para o diagnóstico de demôncia 
segundo a DSM Iile IV e a CIM-10. 





Segundo a DSM II — R, o diagnóstico de demência precisa dos 
seguintes elementos: 
A. Alteração da memória de curto e de longo prazo. 
B. Uma das perturbações seguintes: 

— alteração do pensamento abstrato, 

— alteração do julgamento, 

— afasia, agnosia, apraxia, 

— alteração da personalidade. 
C. As perturbações A e B interferem com as atividades profissionais e sociais. 
D. Ausência de confusão. 
A DSM IV substituiu os termos “alteração do pensamento abstrato” e “julga- 
mento” pela referência explícita a distúrbios das funções de execução e supri- 
miu o critério de distúrbios da personalidade. 
A CIM-10 enfatiza os distúrbios mnésicos, acompanhados de alteração do 
raciocínio, da fluidez mental e da dificuldade em fixar a atenção diante de 
vários estímulos simultâneos (atenção dividida). Além disso, a existência de | 
uma obnubilação é um critério de exclusão, mas é reconhecido que uma con- 
fusão pode ser acrescentada à demência. Para que o diagnóstico de demên- 
cia seja seguro, os distúrbios devem evoluir depois de, pelo menos, 6 meses. 





















quer seja numeral ou verbal, ou visual como os testes dos blocos de Corsi) do 
paradigma de Brown-Peterson. O efeito de recência também é alterado, mes- 
mo que possa ser superior ao efeito de primazia. Nas demências frontais, a 
alteração da memória de curto prazo não seria muito diferente das demências 
de Alzheimer, para os spans e os paradigmas de Brown-Peterson na modali- 
dade verbal, mas nas demências de Alzheimer mostraria um dano mais severo 
na modalidade visuoespacial. Na demência de Alzheimer, e se considerarmos 
o modelo de Baddeley, o dano da memória de trabalho é heterogêneo: se for 
admitido um dano eletivo do administrador central, não é certeza de que ela 
sozinha explique o dano dos sistemas escravos, bloco de anotações visuoes- 
pacial e circuito fonológico que, conforme o caso, poderiam estar alterados ou 
preservados de maneira especifica (Belleville etal., 1995; Laurent et al., 1998). 


A alteração da memória secundária, ou memória dos fatos recentes, é consi- 
derada como a mais típica pela CIM-10, o que explica a dificuldade encontra- 
da pelo sujeito para “adquirir, estocar e recuperar as novas informações”. As 
relações profissionais, sociais e familiares acabam sendo perturbadas pelo 
esquecimento das “compilações” mnésicas que tecem a vida cotidiana: encon- 
tro com as pessoas, consultas, compras nas lojas, comunicações telefônicas, 
fechar portas e torneiras, guardar as chaves, roupas, pagamento de contas, No 
interrogatório, suplemento das escalas das atividades cotidianas necessaria- 
mente reduzidas, deve-se adaptar as perguntas à atividade do sujeito e ao 
contexto ambiental (fábrica, casa ou escritório; cidade ou campo...). O exame 
neuropsicológico da memória episódica tenderá a distinguir se os déficits 
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mnésicos estão ligados a um déficit de codificação (como pode mostrar o 
déficit de rememoração indicada, imediato ao teste de Grober-Bushke) e de 
estocagem (demonstrada pelo esquecimento das informações codificadas), ou 
ligados a um déficit de recuperação das informações (rememoração indicada 
prorrogada e reconhecimento). Na doença de Alzheimer observamos desem- 
penhos igualmente deficitários na rememoração e no reconhecimento (nas 
palavras de Rey), um déficit da rememoração indicada imediata, que evoca um 
déficit de codificação, e um déficit de rememoração prorrogada (aos dois 
testes precedentes), o que comprova um déficit de estocagem com falha da 
consolidação e maior rapidez no esquecimento. Além do mais, a rememoração 
prorrogada pode ser contaminada por intrusões. As demências frontais e 
subcorticais mostram uma melhora dos desempenhos de indicação e reconhe- 
cimento, ainda que isso possa ser observado nas fases precoces das demências 
de Alzheimer. Também é verdade que a doença de Alzheimer associa ao déficit 
da codificação e da consolidação, um déficit de recuperação das lembranças e, 
é claro, nem a indicação e nem o reconhecimento tornam os desempenhos 
normais. Aolado da incapacidade de aquisição ou de evocação das lembranças 
é acrescentada uma dissolução progressiva do estoque mnésico constituído, 
começando pelas lembranças menos consolidadas, ou uma incapacidade de 
acesso a esse estoque mnésico. Nas amnésias de evocação, quando são puras, 
o sujeito é capaz de reconhecer as próprias lembranças como sendo dele e 
como passadas, quando perguntas de múltipla escolha e indícios lhe são pro- 
postos. As amnésias por dissolução do estoque mnésico acabam com essa 
capacidade de reconhecimento das lembranças, quer elas digam respeito à 
memória social ou à memória autobiográfica. Assim, é danificada a memória 
dos fatos antigos (remote memory, para os autores anglo-saxões) que, habitual- 
mente, obedece a um gradiente temporal, e as lembranças são mais atingidas 
quando menos afastadas no tempo: esse é o caso da doença de Alzheimer que, 
no entanto, pelo menos nos primeiros anos de evolução, pode ver as lembran- 
ças reativadas no reconhecimento. Assim, o nome do presidente da República 
pode não ser evocável, e sim reativável quando é dito ao sujeito, entre os 
nomes de outros homens políticos. Podemos sustentar que há uma 
“semantização” das lembranças antigas quando se tratam de fatos públicos ou 
de rostos famosos, relatando informações que envolveram pouco ou nada o 
sujeito, pessoalmente. Mas, o déficit também afeta a memória autobiográfica 
e a parte mais personalizada da memória social (como os fatos locais, o nome 
do prefeito). Na doença de Alzheimer, chega uma época em que a história 
pessoal do sujeito parece dissolver-se: primeiro são os netos, cujos nomes 
parecem não despertar nenhum eco e, em seguida, a existência deles é mesmo 
ignorada, esquecida; depois o esquecimento atinge as noras e os genros e chega 
o dia em que nem os filhos são reconhecidos. Pode tratar-se de uma agnosita de 
fisionomias ou um esquecimento do aspecto atual dos rostos dos filhos, em 
favor de lembranças mais antigas das fisionomias mais jovens. O cônjuge 
resiste melhor ao esquecimento e, por muito tempo, continua a ser a única 
referência estável do doente, permitindo, assim, uma continuação da inserção 
dele na vida familiar. Na demência de Alzheimer, também pode acontecer de o 
doente viver no presente fragmentos do passado (ecmnésia), como pode acon- 
tecer de os distúrbios da memória serem associados a conversas fabulatórias 
espontâneas e facilmente reativadas pela sujestão, realizando uma variedade 
presbiofrênica, que parece coexistir com uma melhor preservação do aspecto 
social. As perdas que ocorrem nessa amnésia são patéticas, porque provocam 
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uma destruição progressiva e caótica da própria história do indivíduo, atinpi 
do na sua consciência identitária. A memória semântica não é poupadia, mas já 
foi observada uma dissociação entre o dano da memória cpisódica e o dano da 


memória semântica, uma delas sendo mais atingida do que a outra. À alleração 
da memória semântica afeta tanto os conhecimentos didáticos como o sentido 
e a disponibilidade das palavras do léxico. 


As constatações feitas sobre a memória implícita na doença de Alzheimer e 
nas demências subcorticais já foram abordadas (consultar capítulo 14, pp. 
LSD BI). 





Distúrbios das funções instrumentais 


Distúrbios da linguagem 


À linguagem do demente é uma linguagem guantitativamente empobrecida, 
como mostram a escuta do discurso dele e os testes de fluência verbal nos 
quais pedimos ao sujeito para citar nomes que pertençam à mesma catego- 
ria (animais, cidades, frutas etc.) ou palavras que comecem por uma mesma 
letra. 


A linguagem do demente é uma linguagem informativamente empobrecida: 
faltam as palavras exatas; a prova de denominação mostra erros do tipo 
afásico com falta da palavra, abordagens sinonímicas, circunlóquios, e parafa- 
sias, a princípio verbais e mais tardiamente fonêmicas. Essas desordens afásicas 

. são causadas pelas demências corticais e, em particular, pela doença de 
Alzheimer. A compreensão da linguagem também é perturbada e associada a 
uma repetição aceitável, com aspecto de uma afasia transcortical sensorial. No 
entanto, foi observada nos sujeitos dementes uma denominação satisfatória 
que contrastava com uma ausência de compreensão, o que sugere que uma 
denominação correta não é garantia de possibilidade ou pertinência de um 
tratamento semântico, e isso também validaria a existência, na denominação e 
a exemplo da leitura, de uma via lexical assemântica. A escrita e a leitura são 
perturbadas: tanto os erros de leitura quanto os de escrita atingem as palavras 
irregulares, sobretudo se forem pouco familiares ao sujeito. 


À linguagem do demente é uma linguagem incoerente, porque reflete, não 
só as perturbações específicas da linguagem, mas também, as outras incapaci- 
dades cognitivas e, em particular, os distúrbios da memória. 


À linguagem do demente também pode ser afetada pela ecolalia, pela palilalia 
(repetição incoercível da mesma palavra ou da mesma sílaba), pela paligrafia 
(interações verbais escritas), todas observadas na doença de Pick, e pela lo- 
goclonia (repetição irreprimível da última sílaba das palavras), observada nas 
formas evoluídas da doença de Alzheimer. 


Os distúrbios de linguagem do demente devem, essencialmente, ser inter- 
pretados como uma degradação da memória semântica de longo prazo que 
contém a representação permanente do nosso conhecimento do mundo e 
que também permite unir os significantes (isto é, as palavras) aos seus 
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significados. Os testes de denominação, de fluência verbal, os subtestes de 
similitudes, de vocabulário, de informação da WAIS, e o teste de auto- 
matismos verbais de Beauregard exploram a memória semântica, cujos 
déficits podem estar ligados ou a uma deterioração do estoque das infor- | 
mações semânticas, ou a uma dificuldade de acesso a essas informações. A 
demência subcortical da doença de Hutington perturba mais a fluência 
literal (citar palavras que comecem por uma certa letra) do que a fluência 
categorial. O perfil é inverso na demência de Alzheimer. Do mesmo modo, 
a tendência a produzir superordenadas (“animal selvagem” em vez de 
tigre, por exemplo) nos testes de denominação e de fluência (teste do 
supermercado) é uma característica da doença de Alzheimer: os sujeitos 
fornecem mais nomes de categorias (legumes, carne...) do que nomes dos 
artigos (tomates, presunto...). Isso sugere uma deterioração do estoque 
semântico, de baixo para cima (em inglês, tipo bottom-up): assim, palavras 
como cavalo e rouxinol ficariam inacessíveis mais rapidamente do que 
palavras como animal e passarinho. Esse mesmo comportamento é en- 
contrado nos testes de denominação, nos quais os erros são, principalmente, 
de produção de superordenadas ou de substituição da palavra solicitada 
por uma palavra pertencente à mesma categoria. Em geral, os distúrbios 
não afetam uma categoria específica; entretanto, foi observado um dano 
preferencial da representação semântica das palavras que designam seres 
vivos. Só quando a doença de Alzheimer está evoluída é que há erros do 
tipo perceptivo (logo, pré-semânticos) e distorções fonêmicas (pós-sem- 
ânticas) na prova de denominação. 

























Distúrbios das funções visuoconstrutivas, visuoespaciais 
e visuognósicas 


A dificuldade para fazer um cubo ou outros desenhos geométricos é uma 
manifestação muito fregiiente na doença de Alzheimer, mas também pode 
ser observada nas demências subcorticais como a doença de Parkinson. 


As perturbações da memória topográfica explicam o porquê de o doente se 
perder na rua e, posteriormente, dentro da própria casa. 


Distúrbios práxicos 


Apraxias ideatórias e ideomotoras podem ser observadas na doença de 
Alzheimer. A utilização de uma parte do corpo como objeto (por exemplo, o 
dedo como escova de dentes) é bem característico da doença de Alzheimer, 
que também pode conduzir a uma apraxia no ato de vestir. 


Distúrbios gnósicos 


Esses distúrbios são observados na doença de Alzheimer (demência afaso- 
agnoso-apráxica). Assim, a dificuldade de denominação de objetos pode 
exprimir, além de desordens língiísticas, uma agnosia visual. O déficit tam- 
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bém pode afetar o reconhecimento de rostos e alguns sujeitos deixam de 
reconhecer a própria imagem, no espelho ou numa fita de vídeo, 


Distúrbios do cálculo 


As dificuldades no cálculo e na transcodificação explicam a dificuldade de 
gestão da vida cotidiana (pagar as compras para um comerciante, preencher 
cheques) observada na demência de Alzheimer, que seria, então, a causa 
mais comum de anaritmetia à qual é acrescentada uma dificuldade para à 
leitura e a escrita de números. As subtrações em cascata de uma mesma 
quantidade, começando de um certo número, como a prova sugerida no Mini 
Mental State (MMS), necessitam da utilização de múltiplas funções 
cognitivas: atenção, cálculo, memória de trabalho e planificação. 


Às perturbações do pensamento abstrato, do julgamento, 
do raciocínio e das funções de execução 


Essas perturbações explicam a inadaptação das ações do demente e a au- 
sência de autocrítica. 


Essas perturbações podem formar uma síndrome frontal com distrabilidade, 
dano da flexibilidade mental e da capacidade de abstração e de planificação; 
esses distúrbios, quando não são acompanhados de afasia, nem de agnosia, 
encaminham para o diagnóstico de uma demência frontal (como a doença de 
Pick) e até de uma demência subcortical. A demência de Alzheimer vem 
associada a distúrbios de julgamento e de raciocínio, que podem ser explora- 
dos com a crítica de histórias absurdas e, também, a distúrbios da capacidade 
de abstração, pesquisada, por exemplo, no subteste das similitudes da WAIS 
e na interpretação de provérbios. 


Disturbios comportamentais 


A modificação da personalidade concebida como uma modificação ou intensi- 
ficação dos traços já existentes faz parte dos critérios de demência indicados 
pela DSM III-R (curiosamente, não indicados pela DSM IV). Assim, um 
indivíduo calmo e paciente pode tornar-se agressivo e colérico e as pessoas 
que o cercam dirão que não o “reconhecem mais”. Ou então, um indivíduo 
considerado econômico torna-se avaro e desconfiado, e as pessoas a sua volta 
dizem que “ele já era um pouco desse jeito, mas que, pouco à pouco a convi- 
vência tornou-se impossível”. 


O sujeito demente pode ser descrito como passivo, desinteressado, apático, 
invejoso, desconfiado, rígido, de mente estreita, egocêntrico e recriminador. 
Essas distorções de comportamento contribuem para desanimar as pessoas 
da família e, em seguida, provocar uma rejeição que pode atenuar um senti- 
mento de culpa. 


A depressão é inseparável da demência e deve ser discutida como um diagnós- 
tico diferencial e, ao mesmo tempo, como uma manifestação associada à demên- 
cia e, até mesmo, como uma manifestação sintomática da demência. A depres- 
são é frequente na doença de Parkinson; ela constitui um dos itens do escore 
isquêmico de Hachinski (quadro 16.Hla). Também é observada na doença de 
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Alzheimer quando, no início da evolução, pode vir acompanhada de queixas 
mnésicas, como também sem a presença dessas queixas mnésicas e, às vezes, 
pode surgir com as características de uma depressão maior. 


O sujeito demente pode manifestar verbalmente uma ansiedade seja em rela- 
ção à memória, no início da doença, seja de maneira difusa na forma de uma 
inquietação flutuante e até de uma superexcitação motora (levantar-se, sentar- 
se, querer ir embora de uma consulta ou de passeios com a família) ou verbal 
(“Vamos embora... Vamos voltar... ”). 


O comportamento de devanear, de perambular ou de fuga é multifatorial: 
pode ser favorecido pela ansiedade ou pode resultar de uma acatisia ligada à 
ingestão de neurolépticos; pode se tratar de uma forma deambulatória de 
agitação delirante; também pode ser conseguência de déficits cognitivos gra- 
ves que induzem a um comportamento automatizado e tornado anárquico 
pela alteração da memória topográfica. Responsabilizar-se por ele é difícil 
porque o sujeito pode sair de casa e se perder, o que exige das pessoas que o 
cercam uma vigilância desgastante, ainda mais porque o enclausura-mento é 
uma fonte de agitação. O demente pede uma presença que a canalize; reorga- 
nizar arquiteturalmente os espaços de circulação pode possibilitar a deambu- 
lação sem riscos e sem coação. 


A demência, que devemos distinguir da confusão mental, pode ser acompa- 
nhada de surtos confusionais com ou sem onirismo, cujos efeitos deletérios | 
nas referências espaciais e temporais frágeis é fácil de se imaginar, sobretu- 

do na manutenção da consciência do ritmo nictemeral. Mesmo sendo regres- 

siva, a confusão mental num demente nunca é anódina: eis porque é conveniente 

uma grande prudência na manipulação de produtos anestésicos e na prescri- 

ção de medicamentos. 


Delírios de prejuízos (a carteira que não pode ser encontrada é concebida 
como roubada), de perseguição, de ciúme, às vezes acompanhados de alucina- 
ção, podem passar a ser o único pólo produtivo de uma vida mental cada vez 
mais sem recursos, contribuindo para a exclusão do demente do círculo fami- 
liar e social. 


Distúrbios do comportamento alimentar com hiperfagia, e até glutoneria, 
podem ser observados tanto na demência de Alzheimer quanto nas demên- 
cias frontais: só excepcionalmente eles tomam o aspecto de uma síndrome 
de Kliúver-Bucy. 


As demências frontais e, em particular, a doença de Pick, caracterizam-se pela 
presença, ou predominância, de sinais frontais com euforia, jovialidade ou 
irritabilidade, apatia ou superexcitação estéril e desinibição sexual (trocadi- 
lhos com conotação erótica ou gestos impudicos); condutas perseverantes ou 
imitativas, há muito tempo descritas na doença de Pick (ecolalia, ecopalilalia, 
que designa uma ecolalia repetida várias vezes, ecopaligrafia, que é o mesmo 
comportamento na forma escrita) comprovam a vertente cognitiva da síndrome 
frontal com o dano da capacidade de planificação e da flexibilidade mental. As 
formas evoluídas levam ao mutismo com amimia e motricidade gestual rudi- 
mentar. 
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O inventário neuropsiquiátrico de Cummings (Cummings et cil., 1994; Rober 
et al., 1998), baseado no interrogatório do acompanhante que se ocupa coli 
dianamente do paciente, permite uma avaliação qualitativa c quantitativa 
dos distúrbios de comportamento nas demências, e a adaptação em dileren 
tes línguas permite conceber estudos transculturais, que tendem a mostrar, 
além das organizações psicológicas próprias de cada personalidade e de cada 
grupo cultural, que existe, ao menos na doença de Alzheimer, um denomina- 
dor comum biológico das perturbações comportamentais nas demências 
(Binetti er al., 1998). O inventário de Cummings, na versão original, isola dez, 
grupos de distorções comportamentais: os delírios, as alucinações, a agitação, 
a depressão, a ansiedade, a eutoria, a apatia e a indiferença, a desinibição, a 
irritabilidade e a labilidade, os comportamentos motores aberrantes. Também 
pode ser estudado o comportamento noturno e o comportamento alimentar. 
Cada tipo de distúrbio comportamental, quando presente, é ponderado por 
uma avaliação da frequência e da gravidade, o que permite precisar a seriedade 
dos distúrbios e acompanhar, de maneira precisa, sua evolução em função das 
terapêuticas necessárias. 





A anosognosia 


A anosognosia, e especialmente a anosognosia dos déficits mnésicos na doença 
de Alzheimer, foi objeto de numerosos trabalhos e constitui um dos aspectos da 
alteração da consciência de si-próprio. E muito tentador imaginar que os pacien- 
tes têm inicialmente queixas mnésicas que desaparecem à medida que o déficit 
mnésico e o déficit cognitivo progridem. A realidade é mais complexa e pode-se 
dizer que a anosognosia, frequentemente, tem mais relação com a gravidade da 
disfunção frontal do que com a gravidade do déficit cognitivo (Derouesné, 1997). 


A deterioração 


E o fim da evolução das demências quando o doente deixa de se preocupar 
com os atos de higiene mais elementares, havendo incontinência urinária e, 
em seguida, fecal, dissolução das manifestações mais simples da vida 
relacional e, finalmente, daquela que é a primeira expressão da vida huma- 
na: O SOTTISO. 


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 


Demência e Depressão 





Inúmeros trabalhos foram consagrados à ligação existente entre demência e 
depressão e ao diagnóstico diferencial dessas duas afecções. 


Alguns sintomas são comuns à depressão e à demência. A restrição do campo 
de interesses, a redução da atividade, a lentificação psicomotora que pode 
tocar as raias do apragmatismo e até uma agitação psicomotora pertencem à 
semiologia comportamental tanto da demência quanto da depressão. Essa 
constatação gerou o termo pseudodemência depressiva para estigmatizar a 
urgência de um diagnóstico diferencial, justificado pela reversibilidade da de- 
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pressão e incurabilidade ou, ao menos, precariedade terapêutica da demência. 
Além disso, a depressão provoca um déficit cognitivo e, especialmente, distúr- 
bios mnésicos, que fazem com que a existência de uma deterioração psicométrica 
não exclua a existência de uma depressão. Evidentemente, devemos concordar 
que é raro uma depressão levar a um déficit cognitivo maior; além do mais, os 
distúrbios mnésicos têm a ver com os processos de recuperação e a depressão 
poupa a memória indicada e não há intrusão na rememoração prorrogada, nem 
falsos reconhecimentos. Houve uma ocasião em que se quis opor a fregiência 
das respostas do tipo “Não sei”, do depressivo, às respostas inexatas do 
demente. Porém, uma distinção tão linear não é suficiente, ainda mais porque, 
nas demências frontais e subcorticais, os distúrbios da memória também res- 
peitam a codificação, o que não é impossível no estágio inicial da doença de 
Alzheimer. 


A depressão vem acompanhando doenças como a de Parkinson ou a doença 
de Huntington que, além do mais, podem complicar-se com uma demência. 
Podemos estender essa constatação à fregiiência da depressão na demência 
de Alzheimer para pesquisar uma distorção biológica comum às duas 
síndromes. Todavia, quantos neuromediadores deveriam ser envolvidos? 


A demência pode resultar numa perda total da autocrítica e da capacidade 
de julgamento que consideramos como uma proteção para o demente da 
depressão. Entratanto, essa asserção só pode ser defendida nos últimos es- 
tágios da demência. Uma demência que inicial pode, especialmente pela 
conscientização dos distúrbios mnésicos, gerar uma tristeza depressiva. 


Provavelmente, a depressão não é una, e sim múltipla tanto na sua psicogênese 
quanto na biogênese. Embora seja difícil afirmar que uma diferença de natu- 
reza, e não só de intesidade, separa a depressão menor de uma depressão 
maior, certos trabalhos sugerem que é grande a frequência da depressão me- 
nor nos estágios iniciais da demência de Alzheimer, sendo que é permanente 
o risco do aparecimento de uma depressão menor ao longo de toda a evolução. 


A depressão pode, especialmente em alguns sujeitos idosos, preceder a 
eclosão, ou melhor, o surgimento de uma demência. 


Na prática, qualquer distorção emocional da série depressiva necessita da 
instauração de um tratamento antidepressor, subentendido em duas preocu- 
pações: não agravar, com certos medicamentos, o déficit cognitivo e pergun- 
tar-se, todas as vezes, se a posologia e a duração do tratamento estão corretas, 
para poder avaliar o tempo em que o tratamento pode ser declarado imeficaz, 
sempre se perguntando se a ineficácia é suficiente para excluir a depressão. 


Demência e confusão 


A confusão mental, com suas características habituais de acuidade, de flutuação 
da vigília, intensos distúrbios da atenção, perturbações e até inversão do ritmo 
vigília-sono, perplexidade ansiosa e onirismo, opõe-se, em prícipio, em todos 
os pontos, à demência, sobretudo se existe uma alteração concomitante do 
estado geral, uma afecção somática conhecida, uma febre, um contexto de 
alcoolismo ou de medicação, uma distorção metabólica evidente ou um antece- 
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dente de traumatismo craniano. Mas, é preciso desconfiar das anamnesus 
imprecisas, daquelas que nos fazem, rápida c habitualmente, qualificar o de: 
mente de “desorientado”, ainda que essa aproximação semiológica tenha, pelo 
menos, o mérito de não encerrar o médico na inação e de procurar uma cousa 
não demencial e talvez curável para a desorganização mental e comportamental. 
Ahiás, tanto faz se falamos de demência curável, de confusão subaguda ou de 
pseudodemência, desde que não deixemos passar despercebida uma encefa- 
lopatia hiponatrêmica num hipertenso idoso tratado com diuréticos, um tu- 
mor frontal, um hematoma subdural crônico e mesmo uma depressão estupo- 
rosa. 


Distúrbios da memória associados à idade, déficits cognitivos 
leves e demências 


É comum ouvirmos lamentações mnésicas, que aparecem com a idade, de 
sujeitos corretamente inseridos no plano social e que se queixam das infideli- 
dades da própria memória, sobretudo do esquecimento de nomes próprios, de 
dificuldades para encontrar objetos e documentos, para guardar números 
de telefone ou listas de compras. Essas queixas mnésicas qualificadas de 
“metamemória” podem ser “quantificadas” graças a escalas, como a escala de 
Squire (consultar capítulo 14) e a escala de avaliação das dificuldades cognitivas 
de McNair e Kahn. Os critérios diagnósticos propostos pelo instituto ameri- 
cano de saúde mental associa uma idade de pelo menos cingiienta anos com 
resultados dos testes de memória obtidos na mesma faixa etária e cujos esco- 
res têm no mínimo um afastamento dos obtidos por jovens adultos (por 
exemplo, 6 ou menos no subteste de memória lógica e 13 ou menos no subteste 
de memória associativa da escala de memória de Wechsler). Além disso, um 
funcionamento intelectual satisfatório deve ser atestado por uma nota padro- 
nizada de pelo menos 9, no subteste de vocabulário da WAIS e de 24 ou mais 
no MMS. Entretanto, é preciso notar que um escore no MMS de 24 ou mais, 
não pode atestar sozinho um funcionamento cognitivo ótimo, nem excluir o início 
de uma demência. Precisam ser excluídos qualquer confusão mental, qualquer 
dano cerebral orgânico, qualquer distúrbio psiquiátrico, em particular, a de- 
pressão (o escore na escala de depressão de Hamilton deve ser inferior a 13), 
qualquer afecção geral significativa (como insuficiência cardíaca, renal ou dia- 
betes) e qualquer uso de drogas psicotrópicas. Assim, estariam clinicamente e 
psicometricamente definidos os “distúrbios de memória associados à idade” 
(inicialmente chamados por Kral de “esquecimentos benignos da senescência”): 
essas dificuldades mnésicas do envelhecimento podem atingir mais de um 

terço dos sujeitos de 60 anos ou mais e não constituem nem o estágio inicial de 
uma demência, nem um fator de risco para o aparecimento posterior de uma 
demência. De acordo com o caso, as dificuldades mnésicas poderiam ter algu- 
ma ligação com traços de personalidade, ou com a depresstvidade ligada a uma 
visão pejorativa do envelhecimento, tanto no plano pessoal quanto social, 
mas a etiologia exata ainda não foi definida. 


O déficit cognitivo leve associa a distúrbios de memória um déficit de outras 
funções cognitivas, cuja intensidade é insuficiente para repercutir na vida 
social. Também pode designar um déficit mnésico isolado, estabelecido por 
comparação com a população da mesma faixa etária (Mild Cognitive 
Impairment). Na escala clínica de demência de Hughes, cle corresponde a uma 
demência duvidosa (quadro 16.Ia). O risco de evolução para uma síndrome 
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Quadro 16.lla. Escala clínica de demência de Hughes 


(Br J Psychiatry 1983; 140: 566 — 572) 


Esta escala permite ou uma avaliação global em 4 graus (da “saúde boa” à 
“demência grave”) ou a determinação de um escore composto feito da soma 
de cada escore (0; 0,5; 1; 2; 3), nos seis itens explorados. 


Julgamen- 
to e reso- 
lução de 
problemas 


déficit 
mnésico ou 
esqueci- 
mentos 
inconstan- 
tes e dis- 
cretos 


Normal 


Resolve 
bem os 
problemas 
cotidianos, 
julgamento 
preservado 
em relação 
aos desem- 
penhos 
anteriores 


Indepen- 
dente no 
trabalho, 
nas com- 
pras, nos 
negócios, 
na gestão 
financeira 


Demência 
duvidosa 
(0,5) 


Esqueci- 
mentos 
moderados. 
lembrança 
incompleta 
dos fatos 


| Perturba- 


ções discre- 
tas e duvido- 
sas na 
resolução 
dos proble- 
mas, das 
similitudes e 
das diferen- 
ças 


Perturba- 
ções discre- 
tas ou 
duvidosas 
dessas 
atividades 


Demência 
discreta (1) 


Déficit 
mnésico 
moderado, 
predominando 
nos fatos 
recentes e 
repercutindo 
nas atividades 
cotidianas 


Algumas 
dificuldades 
nas relações 
temporais; 
sabe o lugar 
em que está, 
mas pode ter 
uma desorien- 
tação geográ- 
fica 


Dificuldades 
moderadas no 
tratamento de 
problemas 
complexos; 
julgamento 
social habi- 
tualmente 
preservado 


Incapacidade 
de funciona- 
mento inde- 
pendente 
nessas ativi- 
dades, embo- 
ra um relacio- 
namento 
parcial ainda 
seja possível; 
pode parecer 
normal num 
exame pontual 


Demência 
moderada 
(2) 

Déficit 
mnésico 
sério, apenas 
com preserva- 
ção dos 
conhecimen- 
tos didáticos; 
aquisições 
recentes 
rapidamente 
esquecidas 


Habitualmente 
desorientado 
no tempo, 
muitas vezes 
no espaço 


Perturbações 
graves no 
tratamento de 
problemas, 
das 
similitudes e 
das diferen- 
ças, julga- 
mento social 
habitualmente 
perturbado 


Não pode ter 
funcionamen- 
to indepen- 
dente fora de 
casa 


Demência 
grave (3) 


Déficit 
mnésico 
grave; 
persistência 
de algumas 
ilhotas de 
memorização 


Desorienta- 
do no tempo 
e no espaço 


Incapaz de 
formular 
julgamentos 
e de reso!- 
ver proble- 
mas 





Casa e 
divertimen- 
tos 





Cuidados 
pessoais 
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Quadro 16.Ila. Escala clínica de demência de Hughes 
(Br J Psychiatry. 1983; 140: 566 — 572) (continuação). 


Vida em 
casa, 
divertimen- 
tos, interes- 
ses intelec- 
tuais bem 
mantidos 


Normais 


Demência 
duvidosa 
(0,5) 


Perturba- 
ções discre- 
tas ou 
duvidosas 
dessas 
atividades 


Normais 


Demência 
discreta (1) 


Perturbações 
discretas, 
mas incontes- 
táveis do 
comportamen- 
to em casa, 
os trabalhos 
cotidianos 
mais compli- 
cados são 
abandonados 


Às vezes, tem 
necessidade 


de ser estimu- 


lado 


Demência 
moderada 


(2) 


Só os traba- 
lhos cotidia- 
nos mais 
simples são 
preservados; 
os interesses 
ficam reduzi- 
dos e não têm 
continuidade 


É necessária 
assistência 
para o vestir, 
para a higie- 
ne, para a 
gestão dos 
bens pessoais 


Demência 
grave (3) 


Nenhuma 
atividade 
significativa 
em casa 
fora do 
próprio 
quarto 


Requer 
muita assis- 
tência para 
os cuidados 
pessoais, 
muitas 
vezes há 
incontinên- 
cia 





demencial existe, mas não é inevitável. Segundo a CIM-IO, um distúrbio 
como esse pode surgir como complicação de afecções somáticas diversas, 
cerebrais e gerais e, nesse caso, o distúrbio desaparece se o problema físico 
deixar de existir. 






Envelhecimento, condutas regressivas e desmotivação 


O envelhecimento cerebral, associado ao envelhecimento geral do corpo, às 
consequências sociais do envelhecimento, ao declínio do narcisismo, pode 
trazer manifestações neuróticas diversas e, em especial, condutas regressi- 
vas feitas de abulia, de adinamia, de apatia, de desmotivação e de puerilismo 
que podem evoluir para um estado depressivo. Essas manifestações neuró- 
ticas precisam de um cuidado psicoterápico. 


EXAMES COMPLEMENTARES E DIAGNÓSTICO 
DAS SINDROMES DEMENCIAIS 





Testes psicométricos 


A necessidade de avaliar, no leito do doente e no consultório, a existência de 
uma déficit cognitivo, levou ao desenvolvimento de instrumentos de avaliação 
rápida das funções intelectuais, dos quais o mais difundido é o Mini Mental 
State (MMS), de Folstein. No plano estatístico, esse teste foi construído para 
que a grande maioria da população normal ficasse agrupada nos escores mais 
altos, o que dá uma curva em J. Esse procedimento leva a uma difícil escolha 
entre sensibilidade e especificidade. O MMS permite, então, determinar um 
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déficit cognitivo, sabendo-se que pode ser constatado um erro no teste de 
sujeitos de nível cultural muito alto e ele deve ser interpretado com prudência 
em sujeitos com nível de educação muito baixo. Logo, o MMS não oferece 
nem uma busca de critérios diagnósticos de demência, nem investigações 
neuropsicológicas mais elaboradas, inspiradas na descrição semiológica da 
síndrome demencial. Tomadas essas precauções, consideramos habitualmente 
que um escore inferior a 24 indica uma síndrome demencial. Esse escore-limite 
deve abaixar um ponto para o nível de instrução secundária e dois pontos para 
o nível de instrução primária. O estudo de populações normais em função da 
idade mostra escores entre 30 (valor máximo para todas as idades) e um limite 
inferior que diminui com a idade: 28 na faixa de 40 — 49 anos, 26 na faixa de 50 
— 59, 25 na faixa de 60 — 79 e 24 na faixa de 80 — 89 anos (Fleming et aí., 
1995).0 escore das demências leves fica entre 19 e 24, o das demências 
moderadas entre 10 e 18 eo das demências graves é inferior a 10. Na doença de 
Alzheimer, a queda anual média do escore é de 3 ou 4 pontos, com extremos 
que vão de 1 ponto, para as formas de evolução lenta, a 7 pontos, para as 
formas que evoluem mais depressa (Derouesné et a!.,1999). O subteste do 
MMS mais sensível aos processos demenciais é a rememoração das três 
palavras: o segundo teste mais sensível às demências é, conforme os estudos 
feitos, a orientação no tempo ou o desenho dos dois pentágonos. 


A avaliação neuropsicológica das demências deve ser concebida como uma ajuda 

ao diagnóstico, como um método para se verificar a gravidade, como um dos meios | 
de acompanhar a evolução. Toda demência provoca uma deterioração da eficiência | 
psicométrica, isto é, uma queda do desempenho do sujeito se comparado com os | 
resultados de antes do início dos distúrbios, uma vez subtraído o que se refere à | 
queda fisiológica dos desempenhos relacionados ao envelhecimento. A dificulda- ) 
de se deve ao fato de que os desempenhos intelectuais anteriores à doença só 
podem ser supostos, se compararmos os escores do sujeito em testes “resisten- | 
tes” e testes “sensíveis” ao envelhecimento fisiológico e às lesões orgânicas do 

cérebro. Os primeiros exploram mais o componente dito “cristalizado” (que 
remetem à experiência e aos conhecimentos didáticos, como os subtestes de 

vocabulário e de informação da WAIS ou, ainda, o teste de automatismos verbais 

de Beauregard), os segundos exploram o componente dito “fluido” (que explora a 

adaptação a novas situações, que é o caso dos subtestes de código ou de cubos da 

WAIS). Os primeiros estão muito ligados ao nível cultural, enquanto os segundos 

são mais independentes do nível cultural. O conceito de deterioração é, então, 

inferido numa base probabilista. Entretanto, a existência de uma deterioração não 

dá indicações da causa, que pode resultar de qualquer dano orgânico cerebral e, 

também, de um estado depressivo ou de uma síndrome psicótica. A pesquisa de 

uma deterioração pode ser completada com a evidenciação, em alguns testes, de 

erros observados tipicamente nas lesões orgânicas do cérebro, o que pode ser 

objetivado, por exemplo, pelo teste de retenção visual de Benton ou pela figura 

complexa de Rey. 


À avaliação das diversas facetas das funções cognitivas também pode ser feita 
usando-se um procedimento mais estreitamente ligado à semiologia neuropsi- 
cológica das demências: testes de memória, como as palavras de Rey, o teste 
de Grober Buscke ou o teste de apredizagem verbal da Califórnia (consultar 


capítulo 14); exame da linguagem por meio dos testes de fluência e de denomi- 
nação; exame das gnosias visuais; exame da capacidade visuoconstrutiva (de- 
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senho e figura de Rey) e visuoespacial; exame da capacidade de abstração (por 
exemplo, o subteste das similitudes da WAIS) e das funções ditas executivas. 


Exames eletrofisiológicos 


O prestígio do eletroencefalograma diminuiu depois do advento dos exames 
por imagem, porém, seria uma pena dispensar a ajuda desse recurso: um foco 
delta frontal unilateral afasta a possibilidade de uma demência frontal, dirigindo 
para uma lesão focal, notadamente tumoral; a doença de Creutzfeldt-Jakob 
induz a uma atividade paroxística periódica, no início, intermitente e, depois, 
permanente; o EEG pode fornecer indicações preciosas em favor de uma en- 
cefalopatia metabólica ou de um estado de mal não convulsivante. 


Os potenciais evocados de longa latência (por exemplo, auditivos) são for- 
mados de componentes exógenos que aparecem independentemente do valor 
informativo do sinal; tratam-se de ondas N100 e P200. A introdução no 
protocolo de coleta de dados de uma tarefa que necessita atenção e tratamento 
da informação, como contar sons agudos espalhados aleatoriamente entre 
sons graves, faz surgir os potenciais evocados cognitivos, dos quais os mais 
estudados são as ondas N200 e P300. As demências corticais provocam um 
alongamento da latência das ondas N200 e P300, sendo que as demências 
subcorticais provocam um alongamento das ondas N100 e P200. 


Imagens 





As imagens estáticas (tomodensitometria, ressonância nuclear magnética) 
podem fornecer argumentos em favor de certas causas das síndromes demen- 
ciais: sequelas de infarto, leucoaraiose, tumor, hematoma subdural, hidrocefalia 
normopressiva. Na doença de Alzheimer, as imagens podem ser normais ou 
mostrar uma atrofia córtico-subcortical que afete eletivamente as regiões tem- 
porais internas. Nas demências frontais, a imagem pode ser não contributiva 
ou mostrar uma atrofia frontal, com ou sem balonização dos cornos frontais, 
e desaparecimento do sinal dos núcleos caudados nos cornos frontais (Pasquier 
e Lebert, 1995). 


A unagem funcional isotópica (no HMPÃO ou no Spect) mostra hipoperfu- 
sões posteriores na demência de Alzheimer e hipoperfusões frontais nas 
demências frontais e na paralisia supranuclear progressiva. 


Exames biológicos 


Esses exames põôem-nos rapidamente na pista etiológica de uma síndrome 
demencial ou confusional: em especial o ionograma, a creatinina, a glicemia, a 
calcemia, a hormonemia tireoidiana; a sorologia da sífilis c do HIV devem ser 
solicitadas diante de qualquer dúvida. A NFS (numeração-fórmula sangiínea) 
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e VHS (velocidade de hemossedimentação) podem dar a pista de uma doença 
geral. 


Pesquisas ainda balbuciantes exploram possíveis marcadores das demências 
degenerativas, especialmente da doença de Alzheimer. 


UMA DISTINÇÃO SINDRÔMICA: 
DEMÊNCIAS SUBCORTICAIS E CORTICAIS 





Foram as doenças do sistema extrapiramidal, ou seja, os processos lesionais 
dos núcleos cinzentos centrais, que permitiram, inicialmente, erigir o con- 
ceito de demência subcortical, em seguida estendido a certas demências 
vasculares e, particularmente, aos estados lacunares e à patologia da subs- 
tância branca, muito especialmente aos leucoaraioses e à esclerose em pla- 
cas. À característica essencial dessas demências é poupar o córtex cerebral 
e as perturbações cognitivas são imputadas a uma desaferência do córtex 
frontal, privado das conexões subcorticais, seja no nível dos seus trajetos 
(na substância branca), seja no nível dos seus alvos (nos núcleos cinzentos 
centrais). Essas demências são, então, caracterizadas por uma lentificação 
da ideação (consagrando a realidade cognitiva da bradifrenia parkinsoniana), 
por uma dificuldade para evocar as lembranças, sem perturbação significa- 
tiva da aprendizagem (o que explica a preservação da memória indicada), 
por uma apatia e, frequentemente, depressão, ausência de afasia e de agnosia, 
podendo, no entanto, haver perturbações visuoespaciais (ao menos na doen- 
| ça de Parkinson) e a presença de distúrbios das funções ditas executivas 
| (capacidade de planificação, resolução de problemas) que caracterizam um 
| déficit do tipo “frontal”: são demências fronto-subcorticais e algumas delas 
| afetariam a memória procedural (consultar capítulo 14). Levando-se em conta 





a localização implicada, essas demências muitas vezes vêm acompanhadas 
de desordens motoras. Elas se opõem às demências corticais e, em particu- 
lar, à demência de Alzheimer, cujos distúrbios da memória traduzem um 
déficit da aprendizagem e que comporta sinais de dano cortical: afasia, 
agnosia e acalculia. 


ETIOLOGIA 





Tornou-se um hábito incluir na lista etiológica das demências um número 
impressionante de afecções, cujas manifestações, conforme o caso, poderiam 
ser designadas pelo nome de síndrome demencial ou pseudodemencial ou 
síndrome psicoorgânica ou, ainda, confusão subaguda ou crônica e, até mes- 
mo, síndrome confuso-demencial. 


Encefalopatias medicamentosas 


Um histórico medicamentoso deve ser feito em presença de qualquer síndro- 
me confusional ou demencial. E difícil fornecer uma lista exaustiva de todos os 
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remédios em questão: os anticolinérgicos, especialmente nos parkinsonianos, 
os antidepressivos tricíclicos não só em razão do efeito anticolinérgico, mas, 
também, em razão da hiponatremia induzida pela secreção não apropriada de 
ADH, os antiepilépticos, os neurolépticos, os diuréticos que podem provo- 
car uma hiponametria e os hipoglicemiantes. 


Processos expansivos com apresentação pseudodemencial 


São, principalmente, os tumores frontais que estabelecem esses processos 
por um enfraquecimento demencial, porque o comportamento pode estar 
centrado numa indiferença, numa apatia, em distúrbios mnésicos, numa 
desorganização do comportamento esfincteriano. Os tumores temporais di- 
reitos também podem provocar uma confusão de evolução subaguda. Resta 
o hematoma subdural crônico que representa uma cilada diagnóstica fre- 
quente no sujeito idoso, quando um traumatismo craniano foi benigno e até 
esquecido: devemos levantar essa hipótese quando a confusão é flutuante e 
quando existem sinais de localização, mesmo discretos. Em geral a tomoden- 
sitometria possibilita o diagnóstico se soubermos desconfiar das formas iso- 
densas e das formas cuja bilateralidade extingue o deslocamento das estruturas 
mediais. 


Encefalopatias carenciais 


Em geral, essas encefalopatias são causadas pelo alcoolismo, mas também 
podem resultar de estados de desnutrição relacionados aos vômitos, às 
anorexias graves e às síndromes de má absorção intestinal. A mais fregiien- 
te é a encefalopatia de Gayet-Wernicke, cujos sinais, às vezes, podem insta- 
lar-se de maneira subaguda ou crônica. Além do contexto, os distúrbios oculo- 
motores, um nistagmo e uma síndrome cerebelar devem orientar o diagnóstico, 
sobretudo se existe no seio da confusão um núcleo korsakoviano com esque- 
cimento progressivo, fabulação e falsos reconhecimentos. A hiperpiruvicemia 
e a diminuição da atividade transcetolásica do sangue esclarecem o diagnósti- 
co, mas não se deve esperar por elas para se começar o tratamento de tiamina, 
cujo início precoce (100 a 500 mg por dia, por via intramuscular) pode evitar 
a formação de sequelas definitivas, especialmente de distúrbios mnésicos. 


A síndrome de Korsakoff pode acompanhar a encefalopatia de Gayet-Wernicke 
ou pode instalar-se isolada e progressivamente: a terapêutica é idêntica. 


A doença de Marchiafava-Bignami (necrose do corpo caloso), praticamente, só 
afeta os alcóolatras: ela pode apresentar-se como uma demência progressiva 
acompanhada de hipertonia oposicionista, de astasia-abasia, de disartria e 
inclusive de sinais de desconexão calosa. 


As demências alcoólicas ameaçam os alcoólatras inveterados e alcoólatras 
por longo tempo; portanto, elas surgem essencialmente nos alcoólatras ido- 
sos. € de maneira mais precoce na mulher do que no homem. Elas atingiriam 
menos de 5% dos alcoólatras se nos limitássemos às demências caracteriza- 
das, porém, um grande número de alcoólatras apresenta um déficit cognitivo, 
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comprovado pelos testes psicométricos. A tomodensitometria pode objetivar 
uma atrofia subcortical. É preciso acrescentar os fatores psicológicos e sociais 
que também contribuem para a decadência do alcoólatra e essa percepção é, 
com a suspensão da intoxicação, o único meio de se esperar uma regressão, ao 
menos parcial, dos distúrbios. 


As encefalopatias carenciais por carências vitamínicas além daquelas liga- 
das ao alcoolismo são essencialmente causadas por déficits alimentares de 
vitamina B , e de ácido fólico, às vezes favorecidos por uma síndrome de má 
absorção ou por uma gastrectomia. Nos sujeitos idosos também existem as 
gastrites atróficas ocultas com acloridria e ausência de fator intrínseco que 
explique a relativa freguência das carências de vitamina B,,. Em presença de 
uma demência senil, é preferível controlar essas dosagens vitamínicas. 


Encefalopatias metabólicas e endócrinas 


O contexto da encefalopatia hepática é muito particular para criar dificuldades 
diagnósticas. O mesmo acontece com a encefalopatia da insuficiência renal e 
com a encefalopatia dos dialisados. Em compensação, as encetalopatias 
hipoglicêmicas podem apresentar-se de uma forma crônica e manifestar-se 
por sintomas de aspecto neurótico, por distúrbios de caráter, por uma deterio- 
ração intelectual, rigidez e até por movimentos coreo-atetósicos. 


Uma confusão mental e uma lentificação de ideação podem complicar a insu- 
ficiência respiratória. 


A hipocalcemia pode provocar desordens encefálicas polimorfas: crises con- 
vulsivas, rigidez, movimentos anormais; estados depressivos, confusão men- 
tal subaguda ou crônica e, inclusive, alucinações. As causas mais frequentes 
são as hipoparatireóideas pós-cirúrgicas e idiopáticas, e má absorção intesti- 
nal. A tomodensitometria pode mostrar calcificações dos núcleos cinzentos 
centrais. As hipercalcemias, além dos sinais digestivos e gerais (sede, anorexia, 
vômitos, poliúria, polidipsia), provoca cefaléias, confusão e, mais raramente, 
crises convulsivas. Um déficit motor proximal pode vir associado. As causas 
principais são as hiperparatireóideas, a sarcoidose e os medicamentos hiper- 
calcemiantes. As hipercalcemias precisam de tratamentos urgentes. 


O hipotireoidismo, além de ataxia cerebelar, provoca, constantemente, distúr- 
bios de memória e apatia. À insuficiência hipofisária também pode provocar 
uma encefalopatia com semiologia bem semelhante. 


Síndromes demenciais e cânceres 
A encefalite límbica é uma síndrome paraneoplásica, com manifestações cen- 


tradas em distúrbios mnésicos aos quais podem estar associados um estado 
depressivo e crises de epilepsia. A leucoencefalopatia multifocal progressiva 
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é uma infecção por papovavírus que acompanha os cânceres e os estados de 
imunodepressão. Os focos de desmielinização são evidenciados na tomoden 
sitometria. Não há tratamento contra essa doença. 


A radioterapia do neuraxe pode complicar-se com uma leucoencefalopatia 
insidiosa manifestando um quadro de demência subcortical. 


Síndromes demenciais e colagenoses 


Resultam numa síndrome psicoorgânica com depressão. O contexto, as ou- 
tras manifestações neurológicas (síndrome coréica, síndromes focais relacio- 
nadas com um infarto, uma hemorragia ou uma tromboflebite cerebral) facili- 
tam o diagnóstico. As imagens e a punção lombar (pleiocitose linfocitária) 
comprovam o substrato vascular e inflamatório dos distúrbios. 


Demências pós-traumáticas 


As demências pós-traumáticas podem ser facilmente ligadas à causa. A de- 
mência pugilística ocorre nos lutadores de boxe que tenham participado de 
muitos combates, nos quais se instala progressivamente uma disartria, um 
tremor, uma ataxia cerebelar com sinais extrapiramidais do tipo parkinso- 
niano, às vezes sinais piramidais e, até mesmo, crises epilépticas. Essas 
desordens motoras são, inicialmente, acompanhadas de distúrbios da aten- 
ção, em seguida de distúrbios da memória com lentificação ideomotora e 
distúrbios das funções de execução que, mais tarde, dez a vinte anos depois, 
evoluem para uma demência (Mendez, 1995). É rara a manifestação de uma 
demência sem sinats motores (Naccache et al,, 1999). O eletroencefalograma 
mostra uma lentificação do ritmo de fundo e uma sobrecarga lenta difusa. A 
tomodensitometria mostra uma atrofia córtico-subcortical e, muitas vezes, 
um cisto do septo pelúcido. As lesões histológicas singulanzam-se pela abundân- 
cia da degenerescência neurofibrilar nos neurônios corticais e pela raridade de 
placas senis. 


emências infecciosas 


Paralisia geral ou meningoencefalite sifilítica, que se tornou raríssima: nor- 
malmente, a demência é acompanhada de idéias delirantes, sobretudo de um 
delírio de grandeza, de uma disartria, de um tremor ou de movimentos sacádicos 
da língua. Líquido cefalorraquidiano é inflamatório. Antes da penicilina, a 
evolução era inexorável. 


Demência ligada à infecção pelo vírus da imunodeficiência humana 
(HIV). O substrato histológico é representado essencialmente pela ence- 
falopatia subaguda (com células gigantes multinucleadas) c pela leucoen- 
ccfalopatia do HIV. Os distúrbios podem resultar de uma neurotoxicidade 
«direta do vírus sobre a neuraxe ou de produção, pela micróglia infectada, 
de agentes inflamatórios como o tumor necrosis factor que gera um estresse 
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oxidante neuronal. É uma demência subcortical com distúrbios da memó- 
ria, apatia, lentificação psicomotora e, inclusive, manifestações depressivas. 
Os distúrbios da memória verbal e não verbal atingem a recuperação das 
lembranças e são acompanhados de distúrbios da atenção e de uma sín- 
drome de distúrbios da função de execução (Quadro 16.1Ib). Também pode- 
mos encontrar confusão mental ou uma síndrome psicótica com alucina- 
ções e excitação maníaca. À demência (também denominada complexo 
demencial da AIDS) vem constantemente associada a uma disartria, a distúr- 
bios de coordenação, a um grasping, a mioclonias e a sinais de mielopatia. 
A demência pode revelar a AIDS. O líquido cefalorraquidiano pode mos- 
trar uma elevação da proteinorraquia (< lg/L), uma pequena pleiocitose 
(até uns cinquenta elementos) e antígenos virais. À imagem por ressonân- 
cia nuclear magnética pode objetivar uma atrofia córtico-subcortical e re- 
giões de desmielinização (Maruf et al., 1994; Gray, 1998). A média de 
sobrevida é de alguns meses. As terapias anti-retrovirais podem retardar, 
estabilizar ou melhorar os distúrbios demenciais (Zheng, 1997). Algumas 
formas permanecem estáveis ou deterioram lentamente, como resultado 
do estado imunológico ou dos tratamentos anti-retrovirais. 


Quadro 16.Ilb. Argumentos (além da soropositividade) para o 
diagnóstico de complexo demencial ligado à AIDS (segundo 
McArthur e Harrison. Current Neurology. 1994; 14: 275 — 320). 


Declínio cognitivo e comportamental progressivo, com apatia, déficit mnésico 
e lentificação ideatória. 

Exame neurológico: sinais de dano difuso do sistema nervoso, que inclui uma 
lentificação motora dos membros e dos movimentos oculares, exagero dos 
reflexos, hipertonia, reflexo de preensão forçada ou de sucção. 

Avaliação neuropsicológica: deterioração progressiva nos testes espaçados 


no tempo e que digam respeitam, pelo menos, a dois campos cognitivos, en- 
tre os quais as funções frontais, a velocidade motora e a memória não verbal. 
Anomalias no líquido cefalorraquidiano e nas imagens. 

Ausência de distúrbio psiquiátrico maior, de intoxicação, de perturbações 
metabólicas e de qualquer sinal que revele uma patologia oportunista do siste- 
ma nervoso. 





Na infecção por HIV, sobretudo nos estágios iniciais, é possível observar 
distúrbios cognitivos leves. Eles podem ser evidenciados (Villa et al., 1996) 
por testes que explorem a velocidade ideomotora (como o Trail! Making) e por 
testes de memória que explorem a memória de trabalho (particularmente a 
memória de números em ordem inversa), a aprendizagem e a recuperação de 
informações (como as palavras de Rey, que objetivam o déficit de evocação). 
Não há certeza de que esses distúrbios cognitivos profetizem sistematica- 
mente uma evolução demencial. 


A AIDS também pode ser complicada por uma leucoencefalopatia multifocal 
progressiva (ver supra, Síndromes demenciais e cânceres.) 
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As encefalopatias espongiformes transmissíveis são representadas no ho 
mem pelo Kuru, pela insonia fatal familiar, pela síndrome de Gertstminn 
Strausser-Scheinker e, principalmente, pela doença de Creutzfelde-Jakol, 
Também podem ser observadas no animal com o tremor do carneiro ot 
escrapia, a encefalopatia da marta e a encefalopatia espongilorme bovina, 
revelada ao grande público com o nome de doença da vaca louca: sabe-se que 
essa afecção dizimou bovinos ingleses e que os argumentos tendentes a 
recear a transmissibilidade para o ser humano constituíram, e ainda consti- 
tuem, um caso de saúde pública. Elas estão ligadas a agentes transmissíveis 
não convencionais, por longo tempo denominados vírus lento, caracteriza- 
dos por uma resistência aos procedimentos de inativação dos vírus, por uma 
longa incubação e pela ausência de reação imunológica do organismo. O 
agente infeccioso seria, efetivamente, uma proteína (PrP ou proteína-prion), 
que existe em duas formas, uma normal (A Prpc ou celular) e a forma 
patogênica que só difere da primeira pela configuração espacial: sua mulli- 
plicação, sua resistência às proteases e, portanto, sua acumulação seriam 
responsáveis pela encefalopatia. No plano neuropatológico, as lesões são 
associadas a uma espongiose, a uma gliose astrocitária, a uma despopulação 
neuronal e, algumas vezes, a placas amilóides extracelulares, reconhecidas 
pelos anticorpos anti-proteína prion. A doença de Creutzfeldt-Jakob tem 
distribuição ubiquitária e incidência de um a dois casos por milhão de habitan- 
tes. Ela surge mais comumente entre 50 e 60 anos. Quinze por cento são 
formas familiares, o que sugere uma transmissão da suscetibilidade genética 
à contaminação. O modo de contaminação é, na maior parte das vezes, 
obscuro, mas pôde ser excepcionalmente encontrado: transplante de córnea 
retirada de um sujeito que morreu da doença de Creutzfeldt-Jakob, interven- 
ção cirúrgica com material contaminado. O prion pode ser inativado com a 
água de Javel durante uma hora, numa concentração de, no mínimo, 2% de 
cloro livre ou por passagem na autoclave (pelo menos a 134 graus durante o 
tempo mínimo de trinta minutos). Aguardando uma maneira de identificar 
os “portadores” da afecção, é prudente suspender a doação de sangue de 
qualquer sujeito com suspeita de deterioração e estabelecer a prática de uma 
avaliação psicométrica em todos os doadores com mais de cinquenta anos. 
No plano clínico, os sinais de demência, de agravação rapidamente progres- 
siva, vêm associados a mioclonias, a uma hipertonia de oposição, a sinais 
piramidais ou cerebelares. Quando é típico, o eletroencefalograma mostra 
uma atividade paroxística periódica, no início intermitente e, depois, perma- 
nente. A morte sobrevém, em geral, em menos de um ano. Existem formas 
“amauróticas”, que começam com uma cegueira cortical, formas cerebelares 
(sobretudo nos sujeitos jovens, ligadas à administração de hormônio do 
crescimento de origem extrativa) e formas com amiotrofia por dano do corno 
anterior da medula. Atualmente, não há nenhum tratamento para combater 
essa doença. A forma qualificada de nova variante da doença de Creutzfeldt- 
Jakob surge nos jovens (entre dezesseis e quarenta anos), revelando-se, 
quase sempre, num aspecto psiquiátrico, com distúrbios do comportamen- 
to associados a uma ataxia e não modifica o eletroencefa-lograma. Poderia 
representar a transmissão para o ser humano da ence-falopatia espongiforme 
bovina. 
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A doença de Whipple pode complicar-se com uma demência, ou então, reve- 
lar-se por uma demência passível de vir acompanhada de uma uveíte, de 
paralisias oculomotoras de função, de mioclonias que podem localizar-se nos 
olhos e nos músculos da mastigação. As imagens por ressonância nuclear mag- 
nética podem mostrar hipersinais hipotalâmicos e temporais. Em regra geral, 
a biópsia jejunal possibilita o diagnóstico. À evolução da afecção pode ser 
debelada com a antibioterapia. 


A doença de Lyne e a brucelose também podem vir complicadas de uma 
demência. 


As hidrocefalias ditas de pressão normal 


Essas hidrocefalias permitiram criar o conceito de demência cirurgicamente 
curável, Elas têm uma semiologia, de instalação progressiva, que associa 
(tríade de Hakim e Adams) distúrbios da marcha (ataxia com retropulsão, 
apraxia da marcha), com sinal de Babinski bilateral, incontinência esfincte- 
riana, especialmente urinária, deterioração cognitiva com apatia, lentificação 
da ideação, distúrbios de memória, euforia e tendência depressiva. Essas 
hidrocefalias estão ligadas a um distúrbio da circulação e da reabsorção do 
líquido cefalorraquidtano nos espaços subaracnóideos fibrosados. A ausên- 
cia de hipertensão intracraniana pode ser explicada pela constituição de 
alterações ependimárias que permitem a criação de novas vias de reabsorção 
(transependimária e transcerebral) do líquido cefalorraquidiano. Essas hidro- 
cefalias podem complicar uma hemorragia meníngea, um traumatismo craniano 
e uma meningite. Porém, na metade das vezes, nenhum antecedente, nenhu- 
ma causa precisa são encontrados. À tomodensitometria mostra a dilatação 
ventricular contrastando com sulcos corticais normais e associada a uma 
hipodensidade periventricular que traduz a reabsorção do líquido cefalor- 
raquidiano. A diminuição do líquido cefalorraquidiano permite uma regres- 
são mais ou menos durável dos distúrbios e, em todo o caso, pode constituir 
um teste diagnóstico, preludiando a colocação de uma derivação ventrículo- 
cardíaca ou ventrículo-peritonial. 


Demências de doenças do sistema extrapiramidal 


Essas demências acompanham as doenças do sistema extrapiramidal e permi- 
tiram que se construísse o conceito de demência subcortical. À mais frequente 
dessas demências é a da doença de Parkinson, sabendo-se, entretanto, que não 
se deve confundir a demência parkinsoniana e a associação com a doença de 
Parkinson com um demência de Alzheimer ou com uma demência do corpo de 
Lewy difuso. (consultar p. 240). Entretanto, mesmo que a alteração da vii 
dopaminérgica mesocortical frontal tenha sido incriminada, a atividade da 1. 
dopa sobre as funções cognitivas é equívoca e os medicamentos, como os 
agonistas dopaminérgicos, não têm nenhum efeito preventivo ou curativo mi 
demência parkinsoniana. 


Deteriorações cognitivas e demências com sinais de disfunção frontal tambem: 
são observadas na paralisia supranuclear progressiva, na coréia de Huntington, 
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na doença de Hallevorden-Spantz e na doença de Wilson, cujas distorsões 
cognitivas podem ser melhoradas graças ao tratamento quelador. 


Demências vasculares 


As demências por hipodébito crônico, como as que podem complicar as 
estenoses carotídeas bilaterais muito fechadas, são raras e devem melhorar 
depois da restauração cirúrgica do fluxo carotídeo. 


As quedas agudas do débito cardíaco podem provocar uma sucessão de 
infartos situados nos confins dos territórios arteriais (precisamente nos últi- 
mos) e espalhados de maneira arciforme na parte superior da face externa 
dos hemisférios cerebrais: os sinais associam, em proporções variáveis, um 
déficit braquial, distúrbios da linguagem, da memória e visuoespaciais, bem 
como uma síndrome frontal, sendo que o todo pode constituir um estado 
demencial. 





Certos infartos únicos, situados em regiões estratégicas, podem complicar- 
se num estado demencial, como os infartos bitalâmicos que, além de distúr- 
bios mnésicos maciços, provocam apragmatismo, apatia, indiferença e como 
os infartos da cabeça do núcleo caudado que também provocam uma desafe- 
rência frontal. 


As demências por infartos múltiplos instalam-se na esteira de acidentes isquê- 
micos repetitivos: logo, são agravadas por interrupções súbitas contínuas e, 
no exame clínico, são acompanhadas de sinais neurológicos de localização. O 
diagnóstico pode ser ajudado pelo cálculo de um escore isquêmico (quadro 
16.la). É difícil aceitar o diagnóstico sem constatar, na tomodensito-metria, 
a presença de, pelo menos, um infarto. As demências podem ser do tipo 
cortical ou subcortical, em função da topografia dos infartos. 


O estado lacunar de Pierre Marie é conseqiência de lacunas múltiplas do 
tálamo, da substância branca subcortical, da cápsula interna e da protuberância. 
Depois de ictos repetitivos, instala-se um déficit cognitivo com marcha a 
pequenos passos, sinal de Babinski bilateral, síndrome pseudobulbar, associ- 
ados a distúrbios de deglutição e disartria. O dano piramidal explica a vivaci- 
dade do masseterino e a paralisia facial bilateral que dá ao fácies um aspecto 
átono, idiota, porém, muitas vezes, dramaticamente mobilizado por acessos 
de riso e de choros espasmódicos. 


A leucoencefalopatia vascular (leucoaraiose) revela uma desmielinização da 
substância branca periventricular e subcortical, por isquemia crônica. À 
tomodensitometria mostrou sua fregiência objetivando hipodensidades mais 
ou menos extensas das regiões periventriculares vizinhas aos cornos frontais e 
occipitais € aos centros ovais. A leucoencefalopatia vascular afeta, principalmente, 
os sujeitos idosos e hipertensos. A encefalopatia subcortical de Binswanger 
caracteriza-se pela ocorrência de acidentes lacunares repetitivos, complicados 
pela demência, nos hipertensos. A tomodensitometria mostra a associação da 
leucoencefalopatia com hipodensidades lacunares. A CADASIL (arteriopatia 
cerebral autossômica dominante com infarto subcortical e lcucoencefalopatia) 
também pode complicar-se com uma demência que, como as encontradas nos 
estados lacunares e nas leucoencefalopatias, é do tipo subcortical. 
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Quadro 16.lila. Os escores isquêmicos 
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1. Sintoma designa uma manifestação subjetiva (exemplo: parestesias), sinal de- 
signa uma constatação clínica. 

2. Critérios de cotação propostos por Btass, segundo o escore de Hachinski modi- 
ficado. 
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A síndrome dos anticorpos anti-fosfolípides merece uma atenção particular: 
observada sobretudo em jovens, ela pode provocar uma demência por infartos 
múltiplos (ver supra), mas pode, excepcionalmente, ser complicada por uma 
demência progressiva que poderia estar relacionada ou com microinfartos por 
obstruções fibrinoplaquetárias ou por vascularite, ou com um mecanismo 
imunitário. 


As hemorragias cerebrais também podem ter participação na eclosão de uni 
síndrome demencial: o hipertenso arterial é ameçado por hemorragia cerebral, 
por lacunas, mas, também, por infartos cerebrais, já que a hipertensão é uni 
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fator de risco para a arteriosclerose. As hemorragias repetitivas são causadas, 
sobretudo, por angiopatia amilóide que se manifesta por regiões de hipoden 
sidade (tomodensitometria) ou por regiões de hipersinal T2 (imagem por 
ressonância nuclear magnética) da substância branca dos hemisférios cere 
brais. 


Além do cuidado geral para todas as síndromes demenciais, a única terapêuti 
ca essencialmente preventiva é o controle dos fatores de risco da arterioscle- 
rose dos vasos cerebrais e, particularmente, da hipertensão arterial. No entan- 
to, parece que num demente hipertenso, a diminuição da tensão melhora a 
cognição, quando os números da sistólica são mantidos entre 135 e 150 mmHg. 
Porém, o déficit cognitivo é agravado se a diminuição da tensão for maior. As 
terapêuticas preventivas dos acidentes isquêmicos cerebrais, como os antiagre- 
gantes plaquetários (aspirina, ticlopidina) ou a endoarteriectomia, também 
foram legitimadas para a prevenção da demência vascular. A aparente predomi- 
nância feminina nas demências de Alzheimer poderia ser explicada pelo fato 
de as demências vasculares serem mais frequentes no homem, e suas manifesta- 
ções mascararem as de uma doença de Alzheimer, de surgimento secundário. 
Portanto, é possível que um número maior do que pensamos de demências 
vasculares e, especialmente, de demências por infartos múltiplos seja de demên- 
cias mistas. 


Demências corticais degenerativas 


Doença de Alzheimer 


Atualmente, a doença de Alzheimer (DA) tem o maior peso epidemiológico 
na lista etiológica das síndromes demenciais. Descrita no início do século 
XX, num doente de 51 anos, a DA foi, por muito tempo, considerada como 
uma demência pré-senil. No fim dos anos sessenta, os primeiros trabalhos 
assinalaram a similitude de lesões observadas em numerosos doentes senis 
e na DA, sendo que começaram a surgir críticas de uma fisiopatologia do 
envelhecimento cerebral, por tanto tempo aprisionada na teoria da baixa do 
débito sanguíneo cerebral vinculada às alterações senis do leito vascular. 
Entretanto, foi preciso esperar pelo fim da década de 1970, para que hou- 
vesse um desenvolvimento da conscientização que iria levar ao conceito 
atual de uma única doença que, excepcionalmente, surge na fase pré-senile, 
comumente depois dos 65 anos, e cujas lesões associam uma atrofia cerebral 
progressiva com perda neuronal, coexistindo no plano histológico com uma 
degeneração neurofibrilar (DNF) e placas senis. As placas senis situam-se 
no córtex cerebral no seio do neurópilo e são constituídas de um centro 
amorfo feito de substância amilóide, e de uma periferia constituída de prolon- 
gamentos argirófilos que representam fragmentos de dendritos e de astrocitos 
em degeneração. A substância amilóide das placas senis é constituída por 
acumulação de um peptídeo de uns quarenta aminoácidos (39-43), do peptídeo 
A4 (também chamado de beta-amilóide ou beta-A4 ou A-beta). Esse é o 
mesmo peptídeo encontrado nos depósitos amilóides dos sujeitos com trisso- 
mia do 21 e que morreram depois dos 30 anos. Existe uma ligação entre a 
densidade das placas senis e a intensidade da deterioração cognitiva. A DNF 
designa inclusões neuronais feitas de feixes de fibras protéicas argirófilas, 
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que, na microscopia eletrônica, podemos ver que são constituídas de pares 
de filamentos helicoidais intracitoplasmáticos; elas estão localizadas, prin- 
cipalmente, nas áreas cerebrais associativas, no hipocampo, no núcleo basal 
de Meynert, na substância negra, no locus ceruleus, no núcleo dorsal da 
rafe. O constituinte essencial dos pares helicoidais de filamentos que for- 
mam a degenerescência neurofibrilar é uma proteína associada aos microtú- 
bulos do citoesqueleto, as proteínas tau. Na DA, além das proteínas tau 
normais, existem três tipos de proteínas tau particulares, porque elas são 
hiperfosforiladas e de peso molecular mais elevado; é a agregação delas que 
desorganiza o citoesqueleto e que explica a DNF. Essencialmente no hipo- 
campo é que se observa os vacúolos claros, contendo no centro um grânulo 
denso, que manifestam a degeneração granulovacuolar. À clínica habitual da 
doença de Alzheimer é bem explicada pela progressão da degenerescência 
neurofibrilar da região hipocâmpica para o córtex temporal e para as áreas 
associativas têmporo-parietais, depois para as pré-frontais, enquanto as 
áreas primárias (motoras, sensoriais, somestésicas) são poupadas por mui- 
to tempo. 





A constatação da pouca abundância de placas senis e da degeneração neuro- 
fibrilar no cérebro de sujeitos idosos não dementes, estabelece o problema dos 
laços entre o envelhecimento cerebral normal e a doença de Alzheimer. O 
envelhecimento cerebral “normal” seria caracterizado pela presença de dege- 
neração neurofibrilar na região hipocâmpica (traduzindo a vulnerabilidade 
dessa região) e pela existência de uma pequena quantidade de placas senis no 
córtex. Na doença de Alzheimer, a amiloidogênese seria o fenômeno inicial que 
explicaria a abundância das placas senis, em seguida acompanhadas da degene- 
ração neurofibrilar, cuja progressão explica as manifestações clínicas da doen- 
ça (Delacourte et al., 1997). A doença de Alzheimer não serta, então, um 
“exagero” do envelhecimento normal, o que parece estar demonstrado na 
topografia da despopulação neuronal hipocâmpica, que atinge maciçamente o 
setor CA 1 na doença de Alzheimer, sendo que esse mesmo setor é poupado 
no envelhecimento normal (West er aí., 1994). 








A fisiopatologia da DA ainda encerra muitos mistérios. Uma atenção es- 
pectal foi dedicada aos agregados insolúveis de beta-amilóide, que consti- 
tuem o componente principal das placas senis e que poderiam ser respon- 
sáveis, direta ou indiretamente, pela morte dos neurônios (ao favorecer o 





aumento cálcico intracelular, ou a atividade das substâncias excitotóxicas 
ou dos radicais livres). A observação das formas familiares da DA, um 
maior risco de sujeitos com um parente atingido pela doença desenvolve- | 
| rem a DA, a constatação de lesões histológicas da DA, a partir dos quaren | 
ta anos, no cérebro de sujeitos com trissomia do 21 sugerem a possibili- 
dade de fatores genéticos. ainda mais porque o cromossomo 21 contém o 
gene codificador APP, proteína trans-membranária que é a precursora do 
peptídeo — A-beta (ver supra). Por essa razão, foi sugerida uma mutação 
| desse gene nas formas familiares de início precoce da doença. O cromossomo 
19 contém o gene codificador para a apolipoproteína F. Ora, essa lipopro 
teína, que se liga aos receptores dos LDL (Low Density Lipoprotein)c que 
também está implicada no processo de regeneração pós-lesional do siste 
ma nervoso, acumula-se, na DA, no nível das placas senis e dos ajunta 
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mentos de degeneração neurofibrilar. Além disso, a apoliprotefna I: facil 
mente se une à proteína beta-amilóide. Parece que já ficou estabelecido 
que existe uma sobre-representação do alelo ípsilon4 (codificador para a 
apolipoproteína E4) nas formas familiares de início tardio e nas formas 
esporádicas da doença. Às pré-senis 1 e 2 são proteínas membranárias, 
não glicosiladas, codificadas respectivamente por dois genes carregados 
pelos cromossomos 14 e 1. Foram observadas mutações desses genes nas 
formas familiares autossômicas dominantes do Alzheimer de início preco- 
ce: as pré-senis assim modificadas aumentariam a produção, a partir do 
APP, do peptídeo A4 levando, assim, a um depósito de substância amilóide. 
A hipótese de uma infestação viral, sugerida pela constatação de lesões de 
degeneração neurobrifilar no seio das culturas de células nervosas fetais, 
as quais foram adicionadas células de um cérebro atingido pela DA, nunca 
foi confirmada pela prova de transmissibilidade da doença. A hipótese 
radicalar evoca o papel deletério dos radicais livres em relação às membra- 
nas celulares e traduziria a incapacidade de certos cérebros que envelhe- 
cem de cercear os radicais livres, cujo aumento acabaria por provocar a 
morte neuronal: então, o acúmulo de substância amilóide provocaria, ao 
mesmo tempo, uma reação inflamatória (com ativação das citoquinas), 
uma produção de radicais livres e um aumento cálcico que levaria à morte 
celular. O papel do alumínio foi lembrado e, depois, contestado. Embora 
esse metal tenha uma neurotoxicidade provada pela encefalopatia dos dia- 
lisados, as lesões observadas são diferentes das lesões da DA. A prova 
formal de exposição ao alumínio dos pacientes com Alzheimer não pôde 
ser fornecida. Além de uma toxicidade direta, também foi sugerido que o 
alumínio poderia formar com o glutamato, cuja implicação na morte neuronal 
é conhecida, complexos estáveis. Os distúrbios da neurotransmissão afe- 
tam o sistema noradrenégico, o dopaminérgico, o serotoninérgico, o so- 
matostatinérgico e, sobretudo, o sistema colinérgico. Há, então, no hipo- 
campo e no neocórtex uma baixa da concentração de colina-acetiltransferase 
(ChAT); esse déficit colinérgico traduz a degenerescência de terminações 
nervosas pré-sinápticas provenientes dos corpos celulares de certos nú- 
cleos da base do cérebro e, em particular, do núcleo basal de Meynert 
situado sob o núcleo lentiforme, na substância inominada. Entretanto, 
faltam ser descobertos os laços que poderiam unir o déficit colinérgico de 
um lado, a morte neuronal e as alterações histológicas da doença, do outro. 
À acetilcolina facilita a proteólise “normal”, isto é, não amiloidogênica, ao 
estimular a alfasecretase e a apoE4 inibe a atividade da ChAT. Além do 
que, a acetilcolina vê sua síntese ativada pelos peptídeos oriundos da 
proteólise “normal” do APP, o que explica a contrario um déficit de 
síntese colinérgica na doença de Alzheimer. Assim, começam a ser percebi- 
dos alguns dos elos que poderiam unir o déficit colinérgico e a amiloido- 
gênese, ou seja a síntese da acetilcolina. 


Os fatores de risco da DA são a idade, os antecedentes familiares de demência 
e de trissomia do 21, a presença de um heterozigotismo E4. Um baixo nível 
cultural e antecedentes de traumatismo craniano também constituem fatores 
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de risco já documentados. A DA é mais frequente em mulheres (mas, sua 
expectativa de vida é maior); os antiinflamatórios não esteróides tomados por 
longo tempo e, na mulher, a reposição hormonal, na menopausa, podem ter 
um papel protetor, assim como o consumo moderado de vinho (ou, talvez, 
também de outras bebidas alcoólicas). A ligação entre a depressão e a demên- 
cia já foi enfocada. 


O quadro clínico é o de uma demência que quase sempre começa com distúr- 
bios mnésicos (ver supra)e evolui para uma síndrome afaso-agnoso-apráxica. 
A morte sobrevém dentro de 6 a 12 anos. O exame pode revelar paratonia 
(rigidez dos membros provocada por uma mobilização passiva repentina e 
rápida), reflexo de sucção, reflexo de preensão forçada, todos eles sinais mais 
frequentes nas formas evoluídas da doença. Um reflexo palmo-mentoniano 
pode ser precocemente observado. Certas formas são acompanhadas de mio- 
clonias. Sinais extrapiramidais acinetorrígidos podem ser observados, sobre- 
tudo no fim da evolução. 


O diagnóstico de demência de Alzheimer, segundo o DSM III, associa aos 
critérios de síndrome demencial, a noção de um início insidioso com evolu- 
ção progressiva e a exclusão de qualquer outra causa de demência e, em 
particular, enfatiza a CIM-10, um hipotireoidismo, uma hipercalcemia, uma 
carência de vitamina B,,, uma neurosífilis, uma hidrocefalia de pressão nor- 
mal ou um hematoma subdural. 


O eletroencefalograma mostra anomalias lentas difusas. A contribuição de 
imagens já é utilizada (ver supra). Os potenciais cognitivos evocados e, 
especialmente, a onda P 300, não mostram alterações suficientemente es- 
pecíficas, nem suficientemente constantes para serem um instrumento de 
diagnóstico. A genotipagem das apolipoproteínas só revela um fator de ris- 
co que é a baixa do peptídeo A-beta 42 no líquído cefalorraquidiano; o aumen- 
to das proteinas tau, o aumento da proteína P97 ou a melanotransferrina são, 
por enquanto, argumentos vagos. 


A doença de Pick e as demências frontais 
(ou frontotemporais) 


As demências frontais (ou frontotemporais) representam a segunda causa 
de demências degenerativas. Sua fregiência, por muito tempo subestimada, 
pode ser avaliada em 1 caso para 6, 6 casos de Alzheimer (Pasquier e Lebert. 
1995). Distinguimos três tipos de demências frontais: a doença de Pick, as 
degenerações frontais não-específicas e as demências do tipo frontal com 
dano do motoneurônio. 


A doença de Pick começa, na maioria das vezes, entre a 5º e a 6º década 
(mas pode ser encontrada em sujeitos mais jovens) com uma preponderân- 
cia feminina. No aspecto histológico, as lesões típicas são neurônios baloni- 
zados, alguns deles contendo inclusões argirófilas, os corpos de Pick. Elas 
afetam preferencialmente os lobos frontais e temporais. 


Ao lado da doença de Pick existem demências frontais sem sinais histológicos 
específicos e que associam despopulação neuronal, gliose da substância bran 
ca subcortical com palidez da mielina e espongiose laminar (que afeta as 
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camadas superficiais do córtex, diferente da espongiose de Creutzfeldt-Jakob, 
que se espalha por todas as camadas do córtex). A esclerose lateral amiotrópica 
pode vir acompanhada de um quadro de demência frontal. 


As demências frontais revelam-se, habitualmente, por distúrbios de compor- 
tamento e a consulta realiza-se a pedido das pessoas que cercam o paciente ou 
de um psiquiatra a quem o paciente foi enviado por depressão ou por estado 
maníaco atípico (quadro 16.IIIb). Desinteresse pelas atividades habituais c 
pelas pessoas em volta, manutenção de condutas rituais ou colecionismo, 
glutonaria, deambulações inadaptadas, apatia ou condutas de desinibição cons- 
tituem algumas das manifestações da doença, que também pode ser expressa 


Quadro 16.Illb. Critérios diagnósticos das demências 
frontotemporais 
(The Lund and Manchester groups. J Neuro! Neurosurg Psychiatry. 
1994; 57: 416 — 418) 


Distúrbios do comportamento 


Início insidioso e evolução progressiva 

Negligência dos cuidados corporais precoce 

Perda precoce das conveniências sociais 

Desinibição (euforia, hipersexualidade, violência, deambulações) 
Rigidez mental 

Hiperoralidade 

Estereotipias e perseverações (vagabundagem, tiques, condutas rituais) 
Comportamento de utilização 

Distratibilidade, impulsividade 

Anosognosia precoce 


Preservação da orientação espacial e das praxias 


Distúrbios da linguagem 


Redução do volume verbal 
Estereotipias 

Ecolalia e perseverações 
Mutismo tardio 


Distúrbios afetivos 


Depressão e ansiedade, sentimentalidade excessiva, idéias fixas, idéias sui- 
cidas, idéias falsas, precoces e efêmeras 

Indiferença emotiva, falta de empatia 

Apatia 

Amimia 

Favorece o diagnóstico 


Início antes de 65 anos 

Antecedentes familiares 

Doença do motoneurônio (Paralisia lábio-glosso-faríngea, paralisia com 
amiotrofia e fasciculações) 





Três dos cinco critérios (quatro foram sublinhados no quadro acima, o quinto é mu- 
dança de personalidade) distinguiriam as demências frontotemporais das demências 
de Alzheimer (segundo Mendez et aí. Neurology. 1993; 43: 289 — 292). 
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por acessos depressivos ou por hipermotividade com ansiedade. Habitual- 
mente, não há queixa mnésica espontânea. O exame neurológico, inicialmente 
normal, pode mostrar, posteriormente, sinais de disfunção frontal (grasping, 
comportamento de dependência do ambiente, distúrbios esfincterianos). Os 
distúrbios da marcha podem realizar uma ataxia do tipo apráxico ou com 
bloqueios cinéticos ou uma marcha a pequenos passos. Pode ser observada 
uma rigidez do tipo oposicionista e uma amimia. O exame neuropsicológico 
mostra um déficit mnésico que afeta a recuperação de lembranças e uma 
síndrome de distúrbios da função de execução (ver supra) que, no entanto, 
pode não aparecer nas formas leves por causa da topografia orbitária das 
lesões: foi observado, nos testes que exploram as tomadas de decisão em 
função dos riscos, que os doentes levavam mais tempo para deliberar e privi- 
legiavam as condutas de risco (Rahman et al., 1999), o que lembra os compor- 
tamentos descritos por Damasio e vinculados a uma alteração dos marcadores 
somáticos (consultar capítulo 13). Não há uma síndrome afaso-agnoso-apráxica 
típica. A evolução, de uma duração maior na doença de Pick e nas degenera- 
ções frontais não-específicas, é de uns 8 anos e pode ser enriquecida de 
disfunções autonômicas e, em especial, de síncopes. 








A doença de Alzheimer pode manifestar-se, mesmo precocemente, por si- 

nais frontais. Entretanto, eles não são isolados e vêm acompanhados de 
outras manifestações neuropsicológicas da doença e, em particular, de distúr- 
| bios da memória e de perturbações visuoespaciais. (Johnson et al., 1999). 


A demência do corpo de Lewy (difuso) 


| Essa afecção, de predominância masculina, manifesta-se por uma demência 
| cortical sobrecarregada com surtos confusionais flutuantes, acompanhada de 
| | sinais extrapiramidais e piramidais. Sua particularidade vem da importância 
| das manifestações psiquiátricas e sobretudo das alucinações. Tratam-se de 

alucinações auditivas, visuais ou, ainda, de um delírio de identidade. As mani- 
festações psiquiátricas são agravadas pelos anticolinérgicos e pelos agonistas 
| dopaminérgicos. É muito peculiar a intolerância dos doentes à prescrição de 





neurolépticos que provocam surtos confusionais, uma síndrome maligna dos 
neurolépticos com hipertermia e todos esses distúr-bios podem comprometer 
o prognóstico de vida. Mesmo os neurolépticos atípicos (do tipo clozapina) 
não deixam de ter perigo. As quedas são frequentes. No plano neuropsicológico, 
podemos observar um contraste entre a relativa discrição dos distúrbios da 
memória e a gravidade das desordens visuoperceptivas, visuoconstrutivas e 
visuoespaciais (Shimomura et aí., 1998). O diagnóstico sem dúvidas só pode 
ser histológico. 


À margem das demências: as atrofias corticais focais 


As afasias progressivas 


As atrofias progressivas primárias, reagrupadas com o nome de síndrome de 
Mesulam, designam as afasias de instalação e de agravação progressivas e que 
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Quadro 16.Illc. Critérios para o diagnóstico da doença do corpo de Lewy 
difuso, provável ou possível (segundo MckKeith et aí., Consensus 
guidelines for the clinical and pathological diagnosis of dementia 

with Lewy bodies (DLB). Neurology.1996; 47: 1113 —- 1124) 


Os fatos essenciais para se considerar um diagnóstico de doença do 
corpo de Lewy difuso (DCL) são: 


Um declínio cognitivo progressivo de gravidade suficiente para repercutir na 
vida social ou profissional. 

Os distúrbios da memória persistentes ou de primeiro plano podem não apa- 
recer no início da doença, mas são, em geral, evidentes durante a evolução. 
As perturbações neuropsicológicas predominantes são os distúrbios da aten- 
ção, os distúrbios que exprimem um déficit dos circuitos frontosubcorticais e 
da capacidade visuoespacial. 


Das seguintes manifestações, duas são necessárias para o diagnóstico 
de provável doença do corpo de Lewy e só uma é necessária para o 
diagnóstico de possível demência do corpo de Lewy. 


Funções cognitivas flutuantes com variações pronunciadas da atenção e da 
vigília. 

Alucinações visuais recorrentes e elaboradas. 

Sindrome parkinsoniana espontânea. 


Manifestações que contribuem para o diagnóstico. 


Quedas repetidas / Síncopes / Perdas transitórias de consciência / Sensibili- 
dade aos neurolépticos / Delírio sistematizado / Alucinações que afetam ou- 
tras modalidades sensoriais. 


O diagnóstico de DCL é menos provável em presença 


De umiicto evidente clinicamente e na imagem. 
De uma doença física ou de qualquer outra perturbação cerebral, suficiente 
para dar conta do quadro clínico. 





evoluem por um longo tempo sem se estenderem a outras funções cognitivas 
e sem distúrbios comportamentais, portanto, sem demência no sentido co- 
mum do termo. Os distúrbios que se instalam mais comumente, entre 60 e 70 
anos, predominam na expressão verbal (redução da fluência, falta da palavra, 
linguagem lacônica e hesitante, agramatismo, parafasias fonêmicas), sendo 
que os distúrbios da compreensão são discretos e os distúrbios da memória 
limitam-se à aprendizagem de matenial verbal. Entretanto, a apresentação não 
é unfvoca e pode ter o aspecto de uma desintegração fonética com apraxia 
buco-facial, de uma surdez verbal, de uma afasia de Wermnicke ou de condução, 
e até de uma alexia-agrafia. Em certos casos, o aspecto é o de uma afasia fluida 
com dano eletivo da memória semântica: isoladas por Snowden, em seguida 
por Hodges com o nome de demências semânticas, as perturbações vêm 
associadas a uma anomia, a um déficit da compreensão lexical, a uma alteração 
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da fluência verbal categorial, a uma dislexia de superfície, ao dano da memória 
semântica, afetando não só a denominação e a compreensão verbal (em relação 
aos itens vivos ou não vivos), mas, também outros aspectos do conhecimento 
semântico: teste de decisão do objeto, emparelhamento de figuras como as 
propostas pelo Palm-Tree Test, designação de figuras com solicitação verbal, 
definições que objetivam uma melhor preservação dos conhecimentos 
superordenados (Pergunta: “O que é um violino?” Resposta: “E um instru- 
mento?... Acho que é um metal... . Pergunta: “O que é um leão?” Resposta: 
“Um animal, bem grande, não posso dizer nada mais... ”). Em compensação, 
os aspectos fonológicos e gramaticais da linguagem são preservados e o mes- 
mo acontece com a compreensão de ordens complexas, com a memória auto- 
biográfica e a memória da vida cotidiana. As afasias progressivas são acompa- 
nhadas de uma atrofia temporal, ou frontotemporal, ou perissilviana do he- 
misfério dominante, cujo déficit metabólico pode ser objetivado na imagem 
isotópica funcional. A situação nosológica das afasias progressivas ainda não 
foi definida e é válido considerá-las como uma síndrome e não como uma 
doença: os aspectos histológicos observados, em geral, não são específicos e 
são muito semelhantes aos observados nas demências frontais (ver supra); 
todavia, também podemos notar lesões compatíveis com a doença de Pick ou, 
ainda, neurônios acromáticos como os que são observados na degene- 
ração corticobasal e, mais excepcionalmente, lesões do tipo da doença de 
Alzheimer. 











Às apraxias progressivas e a degeneração corticobasal 


As apraxias lentamente progressivas constituem a parte parietal das atrofias 
focais. No entanto, essas apraxias são acompanhadas de sinais de dano sub- 
cortical e podem criar uma distonia, rigidez, mioclonias, acinesia e até uma 
mão estranha, sendo que todos esses sinais são inicialmente unilaterais, for- 
mando o quadro de degeneração corticobasal. A apraxia construtiva e a apraxia 
ideomotora ficam difíceis de serem analisadas quando os distúrbios distônicos 
estão em primeiro plano ou são mais graves, com tentativas de movimento 
que desencadeiam, no membro, repetições sincinéticas anárquicas. À imagem 
mostra uma atrofia do lobo parietal que predomina na parte superior. Os 
distúrbios evoluem por vários anos, tornam-se bilaterais e, em seguida, se 
complicam com uma demência. As apraxias progressivas já foram considera- 
das como uma forma parietal da doença de Pick (com neurônios balonizados 
e inclusões argentófilas). Elas também podem ser concebidas como perten- 
centes ao quadro da degeneração corticobasal, que comporta semelhanças 
(neurônios balonizados) e diferenças (neurônios acromáticos, ausência de in- 
clusões) da doença de Pick, o que poderia representar uma afecção autônoma. 








Outras atrofias focais 


Outros danos das funções instrumentais, como uma agnosia, podem resultar, 
também, de processos abiotróficos “lobares”. Assim, pôde ser descrito um 
caso de prosopagnosia progressiva seguido de um déficit do conhecimento 
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semântico limitado ao nome de pessoas: as imagens, estática e dinâmica, 
mostravam uma atrofia com hipoperfusão da parte anterior do lobo temporal 
direito (Evans et al., 1995). As demências frontais também podem ser classi- 
ficadas nesse quadro, pelo menos antes de os distúrbios terem intensidade 
suficiente para serem considerados como demenciais. 


TERAPÉUTICA 





As demências formam um vasto quadro nosológico que envolve a medicina 
interna, a neurologia e a psiquiatria. Certas demências dependem de trata- 
mentos específicos que foram abordados no decorrer do livro e cujo quadro 
terapêutico depende da etiologia. No entanto, do outro lado dessa diversida- 
de, fica a grande preponderância epidemiológica da DA e das demências 
vasculares e, em torno delas, pode ser construído o esquema de tratamento 
das demências duráveis e evolutivas. 


Os objetivos do tratamento são os seguintes: 
— Manter o sujeito, por mais tempo possível, no meio familiar e social. 


— Tentar descobrir no acompanhante, ou seja, na maioria das vezes junto ao 
cônjuge, sinais de esgotamento, de solidão e até de sofrimento depressivo. 


— Investigar e procurar tratar as perturbações comportamentais que só po- 
dem agravar o risco de afastamento social do demente. 


— Pensar em garantir as necessidades biológicas elementares do demente e, 
em especial, modalidades de alimento e de hidratação. 


— Excluir toda medicação que possa agravar o déficit cognitivo. 


— Saber propor uma proteção jurídica adaptada. 


Quadro terapêutico 


Os exames complementares necessários à avaliação etiológica de uma de- 
mência, podem necessitar de várias idas e vindas do domicílio para um 
centro especializado e até de hospitalização, que deve ser a mais breve 
possível. Regra geral, nessa fase, a demência está no grau 0,5 ou 1 (quadro 
|6.Ila). Na maioria das vezes, o doente reconhece que sua memória está 
deficiente e, uma grande parte deles, é capaz de compreender e aceita fazer 
os exames complementares. Porém, o estado mnésico do sujeito necessita 
que as explicações sejam reforçadas ao sinal da menor manifestação de 
angústia. Além disso, é necessário que o cônjuge ou um parente acompa- 
nhem-no aos exames, o que diminui a angústia do paciente e permite 
envolver esse parente no cuidado dessa pessoa, fato que constitui um 
poderosa garantia da observância medicamentosa, uma ajuda na avaliação 
da evolução, uma manifestação da qualidade de inserção social. 
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| | Modalidades terapêuticas 





Terapêuticas específicas 


tratamento da paralisia geral com penicilina ou exérese de um adenoma hiper- 
paratireoidiano, num sujeito que apresenta uma encefalopatia hipercalcêmica. 

O tratamento da doença causal pode ser sintomático, por exemplo a correção 

de um distúrbio metabólico como uma hipocalcemia ligada a um hipopa- | 
| ratireoidismo primitivo. O tratamento da doença causal pode ser preventivo 

| como o tratamento médico (antiagregantes plaquetários) ou cirúrgico (endoar- 

|| teriectomia) de uma arteriosclerose de artérias com destino cerebral. 


| Em primeiro lugar deve-se tratar a doença que causa a demência, como o 











Na maioria das vezes, o tratamento é da própria demência, isto é, das pertur- | 
bações cognitivas. Certos medicamentos têm como finalidade melhorar os 

déficits da neurotransmissão secundários à demência. Também há medica- | 

mentos que visam tornar mais lenta a morte neuronal, ou restaurar as células | 

atingidas. Grande parte desses medicamentos ainda estão em fase de pesquisa 

e a importância deles deverá crescer nos anos vindouros. 








À hipótese colinérgica da doença de Alzheimer promoveu, no início, várias | 
tentativas de uso da fisiostigmina, inibidor da colinesterase, cujo efeito te- 
rapêutico se revelou equívoco. Em 1986, uma tentativa preliminar demons- 
trou que um outro inibidor central de colinesterase, a tacrina, havia melhorado | 
| alguns doentes atingidos pela demência de Alzheimer, alguns deles de maneira 
espetacular. Estabeleceu-se, então, uma controvérsia alimentada pelos resul- 
tados contraditórios de estudos posteriores, como o temor em relação à tole- | 
rância do medicamento. Em seguida, dois estudos, um de 12 semanas, outro de 
30 semanas, permitiram o reconhecimento oficial da atividade sintomática 
desse medicamento, que ainda é modesta e precisa de um acompanhamento 
regular das transaminases, pois ocasiona efeitos secundários colinérgicos (ná- 
| useas, vômitos, diarréia, dores abdominais, dispepsia, anorexia). 





Outras substâncias colinérgicas são, atualmente, muito usadas: o donepezil 
(Aricept) tem uma duração de meia-vida que autoriza uma única dose diária, 
inicialmente de 5 mg e, em seguida, de 10 mg depois de um mês, e a rivastigmina 
(Exelon) que precisa ser tomada duas vezes ao dia e permite adaptações 
| posológicas quinzenais (duas doses de 1,5 mg, de 3 mg, depois de 4,5 mg), 
sendo que, eventualmente, o medicamento poderá ser aumentado para 6 mg, 
duas vezes ao dia. Obviamente, esses produtos podem ter efeitos secundários 
colinérgicos causando bradicardia e é necessário uma grande prudência em 
pacientes que apresentem distúrbios cardíacos. Pode haver outros efeitos 
| secundários como cãibras, dores abdominais, náuseas, diarréia, mas não foram 

observados sinais de hepatotoxidade. Esses medicamentos têm um efeito 

sintomático e também podem atuar favoravelmente na evolução da doença: 

mesmo modesta, essa ação é coerente com o vínculo que unira a acelticolina e 
| a produção de beta-amilóide (ver supra), encorajando uma indicação precoce 

(Burns et al., 199; Rosler et al., 1999). Há possibilidade dessa classe tera- 
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pêutica agir no déficit cognitivo e nas alucinações da demência do corpo de 
Lewy difuso (Shea et al, 1998). Outras substâncias colinérgicas, como o 
metrifonato, estão em fase de experimentação. A preservação, ao menos rela 
tiva, dos receptores muscarínicos corticais pós-sinápticos levou ao desenvol 
vimento de agonistas, em fase de avaliação. 


Ao lado dessas terapêuticas fundamentadas na restauração de um déficit da 
neurotransmissão, outros medicamentos poderiam agir sobre o estresse oxidante 
induzido pelo efeito citotóxico da beta-amilóide. Assim, fazendo uso de al- 
guns índices de gravidade da doença, entre eles a internação numa instituição, 
dois medicamentos mostraram uma ação favorável: a selegilina (mas, com um 
aumento do risco de síncopes e de quedas) e a vitamina E (Sano et al., 1997). 
Também podemos acrescentar a essa classe terapêutica o extrato de Ginkgo 
Biloba Egb 761, que apresentou um modesto efeito de melhora dos desempe- 
nhos cognitivos na demência de Alzheimer (e também nas demências por 
infartos múltiplos: Le Bars et al., 1997). Há experimentações em curso relaci- 
onadas à acetil-l-carnitina, dotada de uma atividade antiperoxidásica. 


Os antiglutamatos, que visam tornar mais lenta a morte neuronal, susci- 
tam algumas esperanças: esse é o caso da memantina, que age sobre os 
receptores NMDA, e que poderia trazer uma melhora, tanto no plano 
cognitivo quanto comportamental, para os pacientes atingidos pela de- 
mência de Alzheimer e, também, pela demência vascular. Os inibidores 
cálcicos, igualmente, estão sendo avaliados, bem como as substâncias 
neurotróficas, que poderiam agir nas proteínas, tau, como o sabeluzole, e 
que estabilizariam o citoesqueleto neuronal. Embora seja admitido que os 
antiinflamatórios têm um efeito protetor em relação ao aparecimento da 
doença de Alzheimer, é difícil saber que lugar poderiam ocupar na tera- 
pêutica da doença. Outras pesquisas estão sendo orientadas para os fato- 

res de desenvolvimento nervoso. 


Ainda é difícil avaliar, com certeza, quais serão as consequências terapêuti- 
cas, preventivas e éticas do desenvolvimento da pesquisa genética: se for | 
confirmado que o alelo ípsilon4 constitui um marcador confiável de DA, é 

preciso ter consciência de que um quarto da população tem esse alelo e que 

de 2 a 3% são homozigotos. E necessário, então, que as constatações gené- 
ticas sejam seguidas de conclusões terapêuticas: moléculas que inibam a 
afinidade entre a apoE4 e a beta-amilóide, na verdade uma terapia genética. 


Enquanto aguardamos, continuam a existir os distúrbios comportamentais 
causados pela demência, que necessitam de um estudo cuidadoso porque po- 
dem agravá-la e, também, colaborar para o afastamento social do demente. 


Tratamento dos distúrbios comportamentais 


A indicação de tratamentos psicotrópicos, em virtude dos efeitos secundá- 
rios, deve ser muito bem pesada. Só devem ser tratados os distúrbios suscetí- 
veis de agravar a demência, de causar sofrimento moral para o demente ou de 
extenuar as pessoas em volta. 


A depressão, em geral, necessita de tratamento medicamentoso, difícil de 
escolher na vasta lista dos antidepressivos. Certamente, na DA, seremos 
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tentados a prescrever antidepressivos com efeitos secundários colinérgicos, 
por causa do déficit colinérgico observado nessa doença. Porém, não se pode 
deixar prevalecer uma preferência na indicação de um antidepressivo nas 
síndromes demenciais, seja em razão de sua eficácia, seja em razão de sua 
tolerância. 


A agitação do demente pode estar ligada a um surto de ansiedade: podemos 
prescrever meprobamato, hidroxizina e benzodiazepinas de meia-vida cur- 
ta, como o lorazepam oxazepam e o alprazolam. As posologias iniciais devem 
ser fracas e a elevação posológica, progressiva. Em outros casos, a agitação 
pode ser secundária a um estado delirante, mas a evidenciação da problemática 
de origem da agitação nem sempre é fácil. A agitação nem sempre está ligada à 
intensidade do déficit cognitivo. O uso de neurolépticos pode ser necessário, 
se bem que a utilização desses medicamentos não seja muito entusiasmante 
num sujeito demente. Podemos ter preferência pelo uso pontual de neurolép- 
ticos sedativos, como toridazine ou alimezazina, mas, às vezes, é preciso 
recorrer a um neuroléptico antipsicótico como o haloperidol, do qual se conhece 
o risco de provocar uma síndrome extrapiramidal e acatisia que, por sua vez, 
pode desencadear uma agitação ansiosa, 


Quando uma produção delirante ou alucinatória, por sua intensidade, pertur- 
ba o cenário familar, é necessário se decidir pela prescrição de neurolépticos. 
Seu uso poderia ser facilitado se fossem desenvolvidos novos medicamentos 
antipsicóticos antagonistas serotoninérgicos (como a risperidona) dotados de 
poucos efeitos extraptramidais. 


O sono do demente pode ser interrompido por repetição de onirismo ou por 

um despertar frequente, cuja significação depressiva pode ser discutida. Tudo 
| isso pode levar a grandes mudanças do ritmo nictêmero, dificilmente suporta- 
| do pelas pessoas em volta. Podemos, então, tentar a prescrição de zolpidem 

ou zolpiclone, normalmente mais bem tolerados do que as benzodiazepinas 
| de vida curta. 


| A prescrição de psicotrópicos, para o sujeito demente, deve ser especialmen- 
te estimulada, evitando-se as polimedicações, utilizando-se posologias inici- 
ais fracas, uma elevação posológica progressiva e um controle da obser-vância 
das indicações com a ajuda dos auxiliares. 


Cuidados médico-sociais 


A heterogeneidade dos déficits cognitivos da demência de Alzheimer possibi- 
lita uma reeducação dos déficits mnésicos, fundamentada numa avaliação 
neuropsicológica detalhada, que permitirá adaptar uma estratégia centrada 
nos seguintes pontos: tentar facilitar a aprendizagem ou a rememoração, em 
função de fatores de otimização determinados por ocasião da avaliação; fazer 
com que o doente adquira novos conhecimentos buscando as capacidades 
preservadas, especialmente de memória implícita e de memória procedural; 
organizar o ambiente e fazer uso de lembretes (Van der Linden e Juillerat, 
1998). 





| 
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O tratamento do demente só deve ser concebido depois de uma análise do 
contexto familiar e social. Os dementes têm vidas diferentes. Tudo depende 
das condições em que ele vive: sozinho ou acompanhado, se tem filhos ou não, 
se os filhos moram nas proximidades ou se estão dispersos, se o doente mora 
no campo um num meio urbano, se tem uma boa renda ou se os proventos são 
modestos. O demente isolado, sem companheiro nem família, que vive no 
campo, será, volens nolens, um candidato precoce à internação. Embora à 
internação seja um afastamento das raízes, ela também é um meio de proteger 
o doente incapaz de prover suas necessidades e também pode dar ao demente 
um rudimento de vida social. É necessário que os objetivos sejam claramente 
definidos e que a instituição não se contente em acolhê-lo, pois isso significa- 
ria a morte relacional e social e seria a antecâmara da morte biológica. 


O tratamento ideal do demente necessita de uma associação entre a equipe 
médica e a pessoa, em geral o cônjuge, que representa o ponto de ligação 
com a realidade fugidia, o remédio diante das incertezas. Essa missão de 
acompanhante, buscada judiciosamente na vida pessoal, deve ser reconhe- 
cida por sua colaboração oficial com os cuidados. Esse papel é essencial na 
administração dos medicamentos e, portanto, na observância das terapêu- 
ticas indicadas. À opinião do cuidador deve ser levada em conta quando se 
trata de julgar a evolução dos distúrbios, vista por meio da adaptação do 
doente à vida diária. O sofrimento psicológico do companheiro deve ser 
ouvido quando a deterioração demencial passa a entravar toda a vida rela- 
cional do doente que se torna agressivo ou indiferente, agitado ou passivo, 
submetendo o acompanhante a uma dolorosa solidão. Chega, então, o 
momento da internação: é desejável que ela seja programada, seja prevista. 
Infelizmente, ainda é muito comum que por ocasião de uma confusão 
mental, de um episódio infeccioso o demente seja internado por pouco 
tempo, o que não passa de uma prévia para uma Internação maior. Ás 
vezes, as muitas idas e vindas apenas precedem a internação definitiva. O 
demente piora por causa da instabilidade do cenário, por causa da sua falta 
de capacidade para perceber novos ambientes. São muitas as razões para 
essa prorrogação. Um sentimento de culpa leva o cônjuge, exausto, a não 
querer admitir a partida definitiva do doente para uma casa de repouso ou 
para uma instituição pública. Os filhos, quando não vivem sob o mesmo 
teto que o demente, não conseguem avaliar a intensidade do sofrimento do 
pat, ou da mãe, incumbido de cuidar do doente. Mas, não se pode omitir 
que o custo de uma casa de repouso é, para a família, uma revelação que 
paralisa qualquer decisão. Algum dia, pode ser tomada a decisão de inter- 
ditar juridicamente o doente, para proteger seus bens. Uma pessoa de 
idade tem direito a seus caprichos e não se trata de suprimir a livre dispo- 
sição daquilo que ela conseguiu ao longo da vida, e sim de protegê-la de 
eventuais predadores e permitir que os bens e a renda do paciente sejam 
usados para seu bem-estar. Como toda medida de proteção exclui a liber- 
dade, deve-se evitar dar ao demente a impressão de ter sido privado de 
seus bens e do poder em relação a eles. Propor ao Juiz uma medida de 
curadoria é suficiente para se poder zelar por esses bens. 
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Terapêuticas medicamentosas, decisões de internação, medidas de proteção 
jurídica estabelecem a questão ética que é saber como respeitar, ao máximo, os 
desejos do paciente, mesmo que sejam difíceis de serem analisados. É claro 
que isso não quer dizer que o demente poderá manter para sempre a lucidez 
necessária para tomar decisões: infelizmente, sabemos que não é isso o que 
acontece. Porém, é preciso buscar, continuamente, um resto de lucidez, o que 
é o meio mais seguro para evitar a coisificação do sujeito demente e, portanto, 
respeitar sua dignidade humana. 
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NEUROPSICOLOGIA 
DAS EMOÇÕES 


Os pensamentos e as ações do ser humano resultam do uso de funções 

cognitivas e de processos emocionais cujo desdobramento se interpenetra: a 

leitura de um romance é, ao mesmo tempo, uma ação cognitiva e emocional, . 

e os exemplos desse tipo são muitos. O modo de viver e de exprimir nossas 

emoções, as escolhas existenciais que elas elegem, são a base da personali- 

dade. Etimologicamente, a emoção é um movimento; quando a efervescência 

emocional percorre o indivíduo, ela desperta sua atenção, colore positiva ou 

negativamente os sentimentos, induz modificações autonômicas (aceleração 

do pulso, rubor ou palidez do rosto...), endócrinas, musculares (crispação do 

rosto, SOrriso...), e comportamentais (agitação, evitação e aproximação...) 

Podemos dizer que as emoções se estruturam em torno de três dimensões 

essenciais, que são: valência (com o paradigma positivo/agradável — negativo/ 

desagradável), alerta (Calma, tenso) e controle (possível ou impossível, como | 

numa ocasião de pavor intenso). Antecipações (conscientes) e avaliações | 

emocionais (conscientes ou inconscientes) influem nas decisões a serem to- 

madas e nos fatos que se impõem ao ser humano. O sistema límbico (circuito 
R de Papez e, em particular, a amígdala e o giro do cíngulo) é o suporte das 

reações emocionais básicas (ou primárias), ligado à substância reticulada (que 

modula o alerta) e às estruturas corticais, que permitem as representações 

(visuais, auditivas...) e as avaliações (lobo frontal), adaptando o comporta- 

mento emocional em função da história e do meio ambiente próprio a cada 

indivíduo. O comportamento emocional também se inscreve na comunicação 

inter-humana: há uma vertente receptiva (identificar as emoções do outro) e 

outra expressiva, que são os pólos habituais de todo sistema de comunicação. 





Numa óptica clínica, os objetivos da neuropsicologia das emoções são: 


- determinar as desordens de identificação e de expressão dos aspectos 
motores e prosódicos dos comportamentos emocionais, ligados a lesões ce- 
rebrais; 

- identificar as desordens do comportamento e do viver emocional relacio- 
nados às lesões cerebrais; 

- reconhecer as regiões do cérebro implicadas na regulação das emoções. 


td 


MÍMICAS EMOCIONAIS 


A identificação das mímicas emocionais apresentadas em fotografias ou 
em desenhos é independente (porque estão dissociadas) do reconheci- 
mento das fisionomias. No indivíduo normal é, em geral, admitida a supcrio- 
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Os pensamentos e as ações do ser humano resultam do uso de funções 
cognitivas e de processos emocionais cujo desdobramento se interpenetra: a 
leitura de um romance é, ao mesmo tempo, uma ação cognitiva e emocional, 
e os exemplos desse tipo são muitos. O modo de viver e de exprimir nossas 
emoções, as escolhas existenciais que elas elegem, são a base da personali- 
dade. Etimologicamente, a emoção é um movimento; quando a efervescência 
emocional percorre o indivíduo, ela desperta sua atenção, colore positiva ou 
negativamente os sentimentos, induz modificações autonômicas (aceleração 
do pulso, rubor ou palidez do rosto...), endócrinas, musculares (crispação do 
rosto, sorriso...), e comportamentais (agitação, evitação e aproximação...). 
Podemos dizer que as emoções se estruturam em torno de três dimensões 
essenciais, que são: valência (com o paradigma positivo/agradável — negativo/ 
desagradável), alerta (calma, tenso) e controle (possível ou impossível, como 
numa ocasião de pavor intenso). Antecipações (conscientes) e avaliações 
emocionais (conscientes ou inconscientes) influem nas decisões a serem to- 
madas e nos fatos que se impõem ao ser humano. O sistema límbico (circuito 
de Papez e, em particular, a amígdala e o giro do cíngulo) é o suporte das 
reações emocionais básicas (ou primárias), ligado à substância reticulada (que 
modula o alerta) e às estruturas corticais, que permitem as representações 
(visuais, auditivas...) e as avaliações (lobo frontal), adaptando o comporta- 
mento emocional em função da história e do meio ambiente próprio a cada 
indivíduo. O comportamento emocional também se inscreve na comunicação 
inter-humana: há uma vertente receptiva (identificar as emoções do outro) e 
outra expressiva, que são os pólos habituais de todo sistema de comunicação. 


Numa óptica clínica, os objetivos da neuropsicologia das emoções são: 


- determinar as desordens de identificação e de expressão dos aspectos 
motores e prosódicos dos comportamentos emocionais, ligados a lesões ce- 
rebrais; 

- identificar as desordens do comportamento e do viver emocional relacio- 
nados às lesões cerebrais; 

- reconhecer as regiões do cérebro implicadas na regulação das emoções. 


MÍMICAS EMOCIONAIS 





A identificação das mímicas emocionais apresentadas em fotografias ou 
em desenhos é independente (porque estão dissociadas) do reconheci- 
mento das fisionomias. No indivíduo normal é, em geral, admitida a superio- 
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ridade do hemicampo visual esquerdo na identificação das mímicas emo- 
cionais. Entre a maioria dos sujeitos com lesão cerebral, há fracos desem- 
penhos daqueles atingidos por lesões do hemisfério direito, para reconhe- 
cer, selecionar e emparelhar, numa prova de múltipla escolha, expressões 
emocionais (triste, alegre, surpreso, preocupado, encolerizado, indiferen- 
te), mesmo em rostos diferentes e, nesses mesmos sujeitos, os desempe- 
nhos são ainda mais medíocres nas provas de emparelhar rostos neutros, 
que explora, então, o reconhecimento das fistonomias. Entretanto, nos 
dois tipos de provas (reconhecimento da emoção e reconhecimento da 
identidade, os desempenhos não estão ligados (Benton et a!., 1968) o que 
tende a mostrar que o déficit dos sujeitos com lesões direitas, na discrimina- 

' ção das mímicas emocionais, é independente do déficit visuoperceptivo. 
mesmo que esses dois déficits possam coexistir. Atualmente, ainda não é 
possível afirmar, mesmo com os estudos de sujeitos normais, que existe 
uma superioridade do hemisfério direito na identificação das emoções nega- 
tivas, se bem que tenha sido observado em sujeitos com lesão no hemisté- 
rio direito, um déficit eletivo no reconhecimento dessa categoria de emo- 
ções. A identificação emocional ainda continua a pertencer mais ao domí- 
nio da pesquisa do que da prática clínica e as constatações acima expostas 
traduzem tendências estatísticas obtidas de comparações com grupos de 
doentes. Perturbações graves de identificação das emoções foram observa- 
das em sujeitos com lesões da parte anterior ou posterior do hemisfério 
direito e num sujeito com uma desconexão calosa, quando as informações 
visuais eram dirigidas só para o hemisfério direito. 


À anomia categorial específica à expressão facial pode ser observada em caso 
de lesão calosa: o sujeito não consegue nomear, nem designar, sob uma ordem 
verbal, as mímicas emocionais, sendo que as diferentes expressões faciais são 
reconhecidas e classificadas. Isso poderia significar uma desconexão entre o 
hemisfério direito, onde estariam estocadas as “representações” emocionais 
faciais, e as áreas da linguagem, 


Os déficits da expressão das mímicas emocionais foram objeto de opiniões 
divergentes.sDevemos distinguir as expressões faciais voluntárias, sob a 
ordem do examinador, das expressões faciais espontâneas, em resposta a 
cenas agradáveis ou desagradáveis. As lesões frontais, qualquer que seja O 
hemisfério lesado, provocam um déficit da expressividade emocional espon- 
tânea e voluntária. Na comparação da expressividade facial espontânea e 
voluntária em sujeitos com lesões hemisféricas direita e esquerda, as observa- 
ções mostraram um déficit dos sujeitos lesados à direita, embora, às vezes, 
não houvesse diferença, independentemente do hemisfério lesado. 


Paresia facial emocional, Já era clássico considerar que as paresias faciais 
centrais ligadas a um dano do feixe piramidal, que sabemos afetar, preferenci- 
almente, o território facial inferior, apareciam eletivamente na mímica volun- 
tária (ao pedirmos ao doente para mostrar a língua, soprar e assobiar) e que 
eram atenuadas na mímica espontânea (dissociação automático-voluntária). 
Contudo, em alguns casos de paralisia facial central, foi observada uma dis- 
sociação automático-voluntária inversa, ou seja, a paralísia facial surgia eleti- 
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vamente na mímica automática e, particularmente, na emocional. As paresias 
faciais emocionais resultam de lesões corticais ou subcorticais do lobo frontal, 
especialmente da área motora suplementar, de lesões talâmicas anteriores 
(infarto do território da artéria tubéro-talâmica) e também posteriores, do 
lobo temporal (porção mesial), de território lentículo-estriado, da região sub- 
talâmica e do mesencéfalo dorsal, sendo que as paresias faciais voluntárias, 
que poupam a mímica emocional, indicam uma lesão hemisféria que não atinge 
os lobos frontal e temporal, nem os núcleos cinzentos centrais, e afetam o 
córtex motor ou o feixe piramidal até à capsula interna. 





REAÇÕES EMOCIONAIS AUTONÔMICAS 


O estado de alerta provocado pela emoção, e lígado à atuação de uma rede 
córtico-limbo-reticular, manifesta-se, na periferia, por uma ativação do siste- 
ma nervoso simpático. A exploração dessa ativação pela resposta galvânica da 
pele (reflexo cutâneo simpático), ou pela aceleração do rítmo cardíaco, mostra 
uma redução dessas respostas em sujeitos atingidos por lesões no hemisférios 
direito, sendo que nas lesões dos hemisfério esquerdo, essas mesmas respos- 
tas podem ser intensificadas. Parece, então, que, em condições normais, o 
hemisfério direito exerce uma influência ativadora na substância reticulada. 
sendo que a influência do hemisfério esquerdo seria do tipo inibidora. 


PROSÓDIA EMOCIONAL 
E SUAS PERTURBAÇÕES 





O conteúdo lingiúístico da linguagem falada está ligado a uma “entonação” que 
pode ser neutra ou pode contribuir para colorir afetivamente o conteúdo 
lingúístico. Assim definida, a prosódia emocional, subtendida pelas caracte- 
rísticas melódicas da expressão verbal, depende do desejo do locutor (um 
acontecimento triste ou alegre pode ser anunciado com uma voz “neutra”) e 
do conteúdo lingiístico com o que a entonação (alegre, triste, de raiva) harmo- 
niza. À entonação também pode vir acompanhada de uma expressão gestual 
do rosto e dos membros, coerente com o significado afetivo das mensagens 
verbais. Logo, o exame da prosódia emocional inclui: 


— observação da maneira de o sujeito falar e responder às perguntas que lhe 
são feitas; 

— estudo da compreensão emocional: uma frase semanticamente neutra (“Pe- 
dro brinca com as bola de gude”) é pronunciada de maneira neutra, triste, 
alegre, surpresa, com raiva, pedindo-se ao sujeito que reconheça a entonação 
emocional, eventualmente numa múltipla escolha, e colocando-se atrás dele, 
para que o reconhecimento auditivo não derive da mímica do examinador; 
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— estudo da repetição, com a mesma entonação do examinador, de uma frase 
ncutra dita de maneira neutra, lriste, alegre, surpresa e com raiva. 


Assim, poderemos reconhecer os déficits da prosódia emocional espontânea 
e repetida, bem como a compreensão da melodia afetiva da linguagem, gerados 
pelo hemisfério cerebral direito. Um estudo comparado da compreensão das 
prosódias emocionais (feliz, triste, com raiva) e não emocionais (perguntas, 
ordens...), em sujeitos com lesões hemisféricas direitas e esquerdas, mostrou 
que, comparados a sujeitos normais, os dois grupos doentes têm desempe- 
nhos piores, nos dois tipos de testes. No entanto, no teste de compreensão 
emocional, o desempenho de sujeitos com lesão direita era pior do que o de 
sujeitos com lesão esquerda. A classificação de Rossetal.,(1981)e de Mesulam 
(1985) tentaram fazer um paralelo entre as afasias e as aprosodias (quadro 17. 
D. A aprosodia motora caracteriza-se por uma preservação da compreensão 
| emocional prosódica e gestual, sendo que a expressão prosódica espontânea e 
repetida é muito deficitária: os doentes falam de maneira afetivamente monó- 
tona, sejam ou não depressivos; as lesões afetam os opérculos frontal e parietal 
anterior direitos (em espelho com as lesões que, à esquerda. causam a afasia de 
Broca) e, também, os núcleos cinzentos centrais e a cápsula interna do lado 
direito, existindo uma hemiplegia esquerda acompanhada ou não de distúrbios 
sensitivos. A aprosodia sensorial é uma “surdez” e até uma “cegueira” emocio-: 


Quadro 17.1. Classificação das aprosodias (segundo Ross e 
Mesulam) 


Prosódia Repetição | Compreensão | Compreensão 

espontânea | prosódica prosódica |das expressões 
gesluais 
emocionais 


Aprosodia 
motora 


Aprosodia 
sensorial 


Aprosodia 
global 


Aprosodia 
transcortical 
motora 


Aprosodia 
transcortical 
sensorial 


Aprosodia 
transcortical 
mista 
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nal (os pacientes não compreendem a prosódia emocional, nem os gestos que 

a acompanham), associadas a um déficit da repetição prosódica, sendo que a 

expressão prosódica espontânea é normal. Os sinais neurológicos incluem 
q uma hemianopsia lateral homônima esquerda e, às vezes, uma síndrome de 
Verger-Déjerine do hemicorpo esquerdo; as lesões afetam o hemisfério direito, 
em espelho com as lesões causadoras da afasia de Wernicke. A aprosodia 
global, associada a uma profunda hemiplegia sensitivo-motora esquerda com 
hemianopsia, afeta todos os aspectos receptivos e expressivos da prosódia c 
é causada por vastas lesões perissilvianas ou subcorticais direitas, análogas às 
que causam, à esquerda, uma afasia global. As outras aprosodias são mais 
excepcionais e as correlações anatomoclínicas, incertas. A aprosodia trans- 
cortical motora afeta a prosódia espontânea, enquanto a compreensão e a 
repetição são preservadas. À aprosodia transcortical sensorial afeta a com- 
preensão prosódica, sendo que a expressão prosódica é normal. A aprosodia 
| transcortical mista afeta a prosódia espontânea e a compreensão prosódica; 
enquanto a repetição prosódica continua normal. 


Os afásicos, mesmo os piores, podem exprimir entonações emocionais diver- 
sas, variando a entonação estereotipada em função daquilo que o paciente 
deseja comunicar. Assim também, a emoção permite, ocasionalmente, a emis- 
são de um segmento de frase e ela pode ser um dos elementos desencadeantes 
da dissociação automático-voluntária da linguagem. Além disso, a capacidade 
de compreensão da linguagem do afásico pode melhorar, graças à prosódia 
emocional. 


Sobre esse aspecto, podemos lembrar que além da entonação, as palavras 
ou as frases ricas em conteúdo emocional tendem, igualmente, a melhorar a 
compreensão dos afásicos. 


DESORDENS EMOCIONAIS 
E SOFRIMENTOS LESIONAIS DO CÉREBRO 





A depressão, muitas vezes estudada durante a diminuição da intensidade do 
icto (complicado por ela em 25 a 65% dos casos, Catapano et al. 1990), 
parece ser mais frequente e mais séria nas lesões hemisféricas esquerdas do 
que nas lesões direitas, quando os pacientes, muitas vezes anosognósicos, são. 
mais indiferentes e apáticos. A gravidade da depressão está correlacio-nada à 
proximidade da lesão do pólo frontal esquerdo, enquanto nas lesões dircitas, 
a depressão é mais marcada no grupo das lesões posteriores, pois as lesões 
anteriores induzem mais à apatia e à euforia. No entanto, a prevalência da 
depressão nas lesões hemisféricas direitas não é admitida por todos. A de- 
pressão pode complicar uma afasia e seria mais fregiente nas afasias com 
linguagem reduzida. Exatamente por isso, há uma rescrva em relação às afasias 
mais sérias porque, como o paciente tem uma grande dificuldade de compre- 
ensão, eles não podem ser incluídos nos estudos, o que pode causar um desvio 
nos resultados. Em todo o caso, entre os pacientes cércbro-lesados, ainda não 
há nada que permita dizer que a depressão é mais freqiicnte nos afásicos do 
que nos não afásicos. 
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As reações emocionais agudas são mais frequentes nas lesões do hemisfério 
esquerdo. São reações catastróficas com crises de lágrimas, reações ansio- 
sas, especialmente observadas nas afasias de Broca, havendo, também, ma- 
nifestações agressivas, blasfêmias, comportamentos de renúncia, de oposi- 
ção e de rejeição. Devemos pensar que a oposição entre as tempestades 
emocionais das lesões esquerdas e a indiferença das lesões direitas resulta 
somente do fato de a indiferença nas lesões direitas decorrer apenas da 

frequência de anosognosia ou de anosodiaforia, que impedem a conscienti- 

| zação da deficiência, enquanto os sinais e os sintomas das lesões esquerdas 
são, ao menos no plano sensitivo-motor, vividos com plena consciência? 
Devemos optar por um papel mais específico de cada hemisfério na gestão 
emocional? Nesse caso, o hemisfério esquerdo seria responsável pelo con- 
trole emocional, sendo que caberia ao hemisfério direito a comunicação emo- 
cional, as reações vegetativas da emoção (ver supra) na vivência emocional. 
Também foi lembrada uma superioridade do hemisfério direito na modula- 
ção das emoções negativas (tristeza, choro), o que poderia explicar a indife- 
rença nas lesões direitas, e uma superioridade do hemisfério esquerdo na 
modulação das emoções positivas (alegria, riso). Porém, a realidade é, sem 
dúvida, mais intricada: as lesões em espelho da área de Wernicke no hemis- 
fério direito podem provocar uma aprosodia (ver supra), mas, também, 
distúrbios comportamentais que podem mostrar ou uma confusão agitada 
com choros e gemidos, ou um estado de indiferença e de euforia. 


A semiologia do dano do lobo frontal mostra sua implicação na avaliação 
e no controle emocional e, assim, nos motores emocionais das decisões. 


DESORDENS EMOCIONAIS E EPILEPSIAS 





Certas desordens emocionais agudas fazem parte da semiologia das crises e 
até as resumem: crises dacriocísticas e gelásmicas com ou sem modificação da 
vivência afetiva, sensações de medo, de alegria, de bem-estar e de ansiedade, 
que acompanham, essencialmente, as crises epilépticas do lobo temporal; o 
medo poderia acompanhar ou uma descarga da amígdala, ou uma descarga do 
giro cingular, sem que se possa inferir uma lateralização precisa. Um acesso de 
violência pode, excepcionalmente, acompanhar ou vir em seguida a uma crise 
parcial complexa. Mas, devemos ver nisso uma disfunção límbica ou uma 
manifestação confusional? 


As desordens emocionais duráveis são multifatoriais e foram objeto de explica- 
ções organicistas ou psicodinâmicas podendo, então, privilegiar as reações psi- 
cológicas às consequências familiares e sociais das crises, O caráter deses- 
truturante das tempestade motoras, sensoriais, somatognósicas, afetivos das 
crises parciais, Os sintomas vinculados à lesão cerebral nas epilepsias lestonais 
ou, ainda, os efeitos secundários de terapêuticas, às vezes, pesadas. Por essa 
razão pôde ser descrito um conjunto de distúrbios, como adesividade, viscosi- 
dade e irritabilidade, às vezes explosiva, bem como outras manifestações 
especialmente assinaladas na epilepsia do lobo temporal: hiperemotividade, 
mstabilidade, meticulosidade, tendência obsessiva, hipergrafia, gosto pronun- 
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* ciado por questões metafísicas; uma hiperconexão sensório-límbica foi lem 
brada, pois as estruturas límbicas contagiadas pelas descargas cpilépticas, 
investem os estímulos do meio ambiente de um intenso componente emo- 

, 
cional. 


O risco de suicídio e de depressão é 4a 5 vezes maior na população cpiléptica 
do que na população geral. A depressão pode ter características de uma de- 
pressão neurótica, mas, também, pode apresentar-se como uma depressão 
endógena com traços psicóticos (alucinações, delírio, paranóia), alternando, 
raramente, com episódios maníacos. A depressão endógena atípica afeta, par- 
ticularmente, a epilepsia têmporo-límbica, com uma lateralização direita ou 
esquerda. Além das psicoses afetivas, existem psicoses esquizofreniformes 
que são, preferencialmente, encontradas nas epilepsias do lobo temporal es- 
querdo. O conceito de “normalização forçada” remete à constatação de uma 

melhora e até de uma normalização do eletroencefalo-grama nos episódios 
psicóticos: paralelamente, pode ser observada uma alternância entre os perí- 
odos psicóticos e os períodos de crise, como se houvesse um antagonismo 
entre eles e, nesse caso, trata-se de psicose alternativa. 


O RIR E O CHORAR ESPASMÓDICOS 





Orire o chorar espasmódicos surgem isoladamente ou associados, desencade- 
ados por um estímulo ambiental anódino, e não correspondem a uma modifi- 
cação significativa dos estado afetivo subjacente. Eles podem ser encontrados 
nas síndromes pseudobulbares e evocam uma libertação dos centros da ex- 
pressão facial do controle cortical. Um rir e um chorar espasmódicos podem 
ser observados nas lesões cerebrais bilaterais ou difusas, sejam elas vasculares, 
inflamatórias (esclerose em placas), degenerativas ou traumáticas. Um rir 

: espasmódico isolado e sem sinal de síndrome pseudo-bulbar pode ser obser- 
vado nas lesões focais cápsulo-lentiformes direitas e do tronco cerebral, o 
chorar espasmódico isolado pode ser observado nas lesões do hemisfério 
direito e da protuberância. Portanto, é difícil atribuir a cada um dos hemisté- 
rios a regulação de uma categoria emocional, niesmo que se tenha podido 
constatar, em caso de lesões bilaterais e de um chorar espasmódico, uma 
prevalência das lesões esquerdas, e o inverso tendo sido observado no caso do 
riso espasmódico. 


DESORDENS EMOCIONAIS 
E ESCLEROSE EM PLACAS 





Assim como a esclerose em placas pode gerar desordens cognitivas, além de 
um rir e um chorar espasmódicos (ver supra), também pode gerar desordens 
emocionais. À euforia é observada, sobretudo, nas formas evoluídas da doen- 
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ça, com uma grande deficiência, um déficit cognitivo, uma dilatação dos 
ventrículos cerebrais: ela é imputada à desmielinização frontal que isola e não 
mais modela o sistema límbico. A esclerose em placas não deve ser confundida 
com um estado hipomaníaco que pode vir a complicar a corticoterapia. A 
depressão nem sempre é explicada pela deficiência física. 


DESORDENS EMOCIONAIS 
E DOENÇAS DOS NÚCLEOS CINZENTOS CENTRAIS, 


A animia altera a capacidade de expressão facial do parksoniano. As depres- 
sões são frequentes, às vezes como reação à deficiência, mas, quase sempre 
são independentes. Elas podem ser moderadas ou graves e podem, até, prece- 
der os sinais motores. As depressões poderiam estar ligadas a uma depleção 
noradrenérgica ou serotoninérgica. Também podem surgir manifestações de 
ansiedade, às vezes, consideráveis e até ataques de pânico que surgem nos 
períodos “off”, A depressão é frequente na doença de Huttingion e o risco de 
suicídio é alto. A doença de Wilson pode ser acompanhada de distúrbios do 
caráter, com impulsividade, labilidade emocional e até de depressão ou de 
idéias delirantes. Sabemos que a depressão faz parte dos sinais das demências 
subcorticais. 


A SÍNDROME DE KLÚVER E BUCY 





Na sua forma completa, descrita num macaco que passou por uma dupla 
lobotomia temporal, essa síndrome associa agnosta visual, hiperoralidade, 
hipersexualidade, atenção dirigida a qualquer estímulo visual com necessidade 
irresistível “compulsional” de tocá-lo (hipermetamorfose) e placidez por hi- 
poemotividade. No ser humano, na maioria das vezes dissociadas, são obser- 
vadas as formas acompanhadas de distúrbios de memória e da linguagem 
depois de lobotomias temporais (frequentemente) bilaterais, de traumatismos 
cranioencefálicos, de encefalite herpética, nas demências e até nos casos de 
tumores cerebrais múltiplos. A carbamazepina poderia ter uma ação favorá- 
vel. Essa síndrome pode ser interpretada como estando ligada a lesões límbicas 
ou como uma desconexão entre o sistema límbico e outras áreas corticais, em 
particular visuais. 
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15 | NEUROPSICOLOGIA 
DO TÁLAMO E 
DOS NÚCLEOS 
CINZENTOS 
CENTRAIS 


ho 


Os núcleos cinzentos centrais (basal ganglia, na terminologia anglo- 
saxônica) são amontoados celulares constituídos de substância cinzenta, 
dispostos no fundo dos hemisférios cerebrais e na parte alta do tronco 
cerebral. As formações mais importantes são o núcleo caudado, o núcleo 
lentiforme (putâmen e pálido), o núcleo subtalâmico (ou corpo de Luys) c 
a substância negra (consultar fig. 1.1). Essas formações não podem ser 
fisiologicamente separadas do tálamo com o qual elas têm múltiplas cone- 
xões que também as unem à substância reticulada, ao cerebelo (por inter- 
médio do núcleo rubro), aos núcleos vestibulares (por intermédio do 
cerebelo) e ao córtex pré-frontal. 


O TÁLAMO 





As lesões talâmicas podem provocar: 
— distúrbios da memória (consultar capítulo 14); 
— distúrbios da linguagem (consultar capítulo 2); 


— negligência unilateral esquerda (consultar capítulo 9), quando há lesões 
que afetam o tálamo direito (em particular nos infartos do território tubéro- 
talâmico, nos infartos do território paramedial, e na síndrome da hemorra- 
gia talâmica posterior que, além do mais, comporta uma miose com leve 
ptose ipsilateral e uma hemiparesia sensitivo-motora). Essa negligência pode 
ser espacial, motora ou multimodal e, também, pode comportar uma extinção 
sensorial, sensitiva, visual e auditiva. A negligência pode vir acompanhada 
de outros sinais habitualmente observados nas lesões do hemisfério direito 
e, em particular, de perturbações assomatognósicas e visuoconstrutivas, bem 
como de perturbações do reconhecimento dos rostos; 


— síndromes frontais (consultar capítulo 13) com perda da espontaneidade 
ou, ao contrário, desinibição com distúrbios do controle executivo (espe- 
cialmente nos infartos unilaterais paramediais). As lesões bilaterais, como 
as efetuadas pelos infartos paramediais bilaterais, provocam grandes alte- 
rações comportamentais, realizando um quadro de demência talâmica e asso- 
ciando, aos distúrbios da memória, uma grande apatia com euforia ou indi- 
ferença, perseverações, confusão e perturbações da vigília. 
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NEUROPSICOLOGIA 
DO TÁLAMO E 

DOS NÚCLEOS 
CINZENTOS 
CENTRAIS 


. Os núcleos cinzentos centrais (basal ganglia, na terminologia anglo- 
saxônica) são amontoados celulares constituídos de substância cinzenta, 
dispostos no fundo dos hemisférios cerebrais e na parte alta do tronco 
cerebral. As formações mais importantes são o núcleo caudado, o núcleo 
lentiforme (putâmen e pálido), o núcleo subtalâmico (ou corpo de Luys) e 
a substância negra (consultar fig. 1.1). Essas formações não podem ser 
fisiologicamente separadas do tálamo com o qual elas têm múltiplas cone- 
xões que também as unem à substância reticulada, ao cerebelo (por inter- 
médio do núcleo rubro), aos núcleos vestibulares (por intermédio do 
cerebelo) e ao córtex pré-frontal. 


O TÁLAMO 





As lesões talâmicas podem provocar: 
— distúrbios da memória (consultar capítulo 14); 
— distúrbios da linguagem (consultar capítulo 2); 


— negligência unilateral esquerda (consultar capítulo 9), quando há lesões 
que afetam o tálamo direito (em particular nos infartos do território tubéro- 
talâmico, nos infartos do território paramedial, e na síndrome da hemorra- 
gia talâmica posterior que, além do mais, comporta uma miose com leve 
ptose ipsilateral e uma hemiparesia sensitivo-motora). Essa negligência pode 
ser espacial, motora ou multimodal e, também, pode comportar uma extinção 
sensorial, sensitiva, visual e auditiva. À negligência pode vir acompanhada 
de outros sinais habitualmente observados nas lesões do hemisfério direito 
e, em particular, de perturbações assomato gnósicas e visuoconstrutivas, bem 
como de perturbações do reconhecimento dos rostos; 


— síndromes frontais (consultar capítulo 13) com perda da espontaneidade 
ou. ao contrário, desinibição com distúrbios do controle executivo (espe- 
cialmente nos infartos unilaterais paramediais). As lesões bilaterais, como 
as efetuadas pelos infartos paramediais bilaterais, provocam grandes alte- 
rações comportamentais, realizando um quadro de demência talâmica c asso- 
ciando, aos distúrbios da memória, uma grande apatia com euforia ou indi- 
ferença, perseverações, confusão e perturbações da vigília. 
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OS NÚCLEOS CINZENTOS CENTRAIS... 


Os núcleos cinzentos centrais são unidos ao córtex por circuitos fronto- 
subcórtico-frontais (Figs.18.1 e 18.2) organizados, de maneira paralela, em 
cinco circuitos: um deles é motor e nasce na área motora suplementar, o 
segundo é oculomotor e nasce nas áreas oculomotoras frontais implicadas 
na oculogiração (área 8) e na oculocefalogiração e nasce, também, no córtex 
parietal posterior. Os três outros estão envolvidos no controle cognitivo e 
emocional; são eles o circuito pré-frontal dorsolateral (a partir das áreas 9 e 


7 Córtex frontal 
Striatum (núcleo 
caudado, putâmen) 
| Globo pálido, 
Substância negra 


Fig. 18.1. — Esquema geral dos circuitos fronto-subcórtico-frontal (segundo 
Cummings, 1993). 
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Fig. 18.2. Os três circuitos fronto-subcorticais implicados nas funçõor 
cognitivas e na regulação emociona! (segundo Alexander, 1986 n 


Cummings, 1993). 








Neuropsicologia do tálamo e dos núcleos cinzentos contrais 263 


10), o circuito frontoorbitário (a partir da área 10), e o circuito cingular ante 
nor (a partir da área 24). Sabe-se que às lesões de cada uma dessas subdivisões 
do lobo frontal podem estar vinculadas a manifestações cognitivas e afetivas 
particulares (consultar quadro 13.1). 


As lesões dos núcleos cinzentos centrais provocam perturbações da mo- 
tricidade que podem vir acompanhadas de disfunção cognitiva c emo- 
cional, vinculada a uma desconexão frontal: assim foi construído o concei- 
to de demência subcortical que pode ser observada na doença de Parkinson, 
na paralisia supranuclear progressiva de Steel-Richardson-Oslewski, na 
coréia de Huntington, na doença de Wilson, na síndrome de Fahr e na 
neuroacantocitose. Sabemos que distúrbios da memória (em particular da 
memória procedural) podem ser observados em certas afecções dos núcle- 
os cinzentos centrais (consultar capítulo 14). As afasias subcorticais 
putâmino-caudadas (consultar capítulo 16) e as síndromes alucinósicas 
ou psicóticas (consultar capítulo 19) já foram abordadas. Finalmente, uma 
heminegligência esquerda pode ser observada nas extensas lesões cápsulo- 
estriadas, sobretudo nos infartos das artérias lentículo-estriadas e, tam- 
bém, nos infartos limitados ao núcleo caudado e nas hemorragias do 
putâmen. As lesões que respeitam o tálamo não causam anosognosia. 


As outras perturbações neuropsicológicas observadas nas lesões dos núcleos 
cinzentos centrais podem, de maneira esquemática (e sem ignorar as formas 
intrincadas), estar ligadas ao sofrimento de cada um dos três grandes circui- 
tos. Elas podem incluir distúrbios do controle executivo e da programação 
dos atos motores, um estado de irritabilidade-agitação-desinibição e, ainda, 
um estado de apatia-abulia. 


A síndrome abúlica é encontrada, principalmente, nas lesões do núcleo 
caudado e vem associada a uma perda da espontaneidade motora e ver- 
bal, à inércia, à apatia, à lentidão ideatória e motora e a uma distratibilidade. 
Ela estaria mais ligada às lesões da porção dorsolateral do núcleo caudado, 
em ligação com a convexidade frontal dorsolateral. A síndrome de hipe- 
ratividade das lesões do núcleo caudado é traduzida por uma agitação 
motora e verbal, às vezes por uma agressividade e uma confusão mental; 
ela estaria mais ligada à lesões da região ventromedial do núcleo caudado, 
em ligação com o córtex frontoorbitário. A hiperatividade pode alternar 
com uma abulia. Estados depressivos ou bipolares, paroxismos ansiosos 
podem, igualmente, ser observados, bem como alucinações e delírios: tra- 
tam-se de lesões dorsolaterais ou de lesões extensas do núcleo caudado. 
As perturbações cognitivas afetam as funções do controle executivo, quais- 
quer que sejam as localizações lesionais no interior do núcleo caudado. 


Uma síndrome frontal com apatia-abulia pode estar associada a lesões bila- 
terais, localizadas no pallidun. 


A perda de auto-ativação psíquica, descrita por Laplane, manifesta-se no 
comportamento como uma apatia € o interrogatório mostra que está suben- 
tendido um vazio mental, uma inércia por perda do entusiasmo psíquico e 
ausência de projetos futuros. Entretanto, a heteroativação provoca rever- 
sibilidade do distúrbio e os doentes, com estimulação, podem executar tarefas 
simples e até complexas, como passar por testes e mostrar desempenhos 
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satisfatórios, excluindo-se uma redução da fluência e algumas perturbações 
das funções do controle executivo. Os doentes parecem indiferentes, mas 
vivências de dor podem ser observadas. Esse comportamento é encontrado 
nas lesões do pallidum (especialmente anóxicas) e nas lesões do striatum 
(lacunas dos núcleos caudados e dos putâmens, mas, também, nas lesões 
frontais, o que sugere a intervenção de todas essas estruturas num circuito que 
subentende a ativação psíquica). 


Atividades do tipo compulsivo-obsessiva podem, mas não obrigatoriamente, 

associar-se à perda da auto-ativação: trata-se, quase sempre, de manifestações 
pseudo-obsessivas que não geram fenômenos de tensão emocional, como os 

observados na psiconeurose obsessiva. Assim, foram observadas atividades 

mentais estereotipadas, colecionismo, sendo que certos estereótipos motores 

evocam os tiques. Tais manifestações foram observadas em lesões dos núcle- 

os lentiformes e, também, em lesões dos núcleos caudados. É interessante 

ligar a constatação dessas manifestações compulsivo-obsessivas à doença de hi 
tiques de Gilles de la Tourette, pois admite-se que ela poderia ser causada por | 
uma disfunção dos núcleos cinzentos centrais. Além do mais, na própria 

neurose obsessiva existe a possibilidade de que haja intervenção de uma | 
disfunção frontocingular e do striatum, sendo que é possível conseguir uma 

melhora dos sinais compulsivos com o uso de antidepressivos serotoninérgicos, 
reduzindo a hiperatividade metabólica frontoestriada. 


Na doença de Hutington (cuja sede lesional é o núcleo caudado), podem ser 
observadas manifestações que correspondem à implicação dos três circuitos 
cognitivo-emocionais frontosubcorticais, o que, aliás, é sugerido pelos estu- 
dos isotópicos quando objetivam um hipometabolismo pré-frontal e que re- 
metem ao conceito de diásquise (repercussão, depressão distante do foco 
lesional) criado por von Monakov. 


Os circuitos frontosubcorticais também podem ser lesados na substância 
branca dos hemisférios cerebrais, explicando a existência de síndromes do 
tipo frontal e até de demências subcorticais por danos inflamatórios (como as 
formas evoluídas da esclerose em placas), genéticos (leucodistrofias), infeccio- 
sos (encefalopatia do HIV) e vasculares da mielina (consultar capítulos 13 c 
16). 


As modificações neuropsicológicas provocadas por lesões (degenerativas ou 
vasculares) do cerebelo poderiam, ao menos em parte, resultar da diásquisc 
ligada à ruptura dos circuitos que unem o cerebelo ao córtex pré-frontal, 
parietal posterior, temporal superior e límbico. As perturbações observadas 
podem, de fato, afetar os testes que exploram a organização visuoespacial c à 
capacidade de planificação e programação, a fluência verbal e a memória do 
trabalho. Déficits de linguagem do tipo agramatismo e aprosodia também) 
foram descritos. O cerebelo pode interferir diretamente na rapidez do trata 
mento das informações, o que explicaria o aumento do tempo da reação sim 
ples visual e auditiva. Distúrbios de personalidade podem ser observados, 
com embotamento do afeto ou desinibição. Essa síndrome afetivo-cognitiva 
cerebclar (Schmahmann) é o que fica mais evidente em caso de lesão do lobo 
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posterior e do vérmis. As lesões do lobo anterior provocam apenas distúrbios 
discretos das funções executivas e visuoespaciais. Quanto às anomalias cere- 
belares macroscópicas ou histológicas constatadas na esquizofrenia ou no 
autismo infantil, elas poderiam, entre outros argumentos, corroborar a hipóte- 
se da interferência do cerebelo na vida afetiva e na regulação emocional, embo- 
ra se deva evitar interpretações prematuras. 
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| DELÍRIOS DE IDENTIDADE 





Os delírios de identidade ou de identificação são defintdos por uma altera- 
ção na identificação de pessoas, de objetos, de lugares, de fatos e de partes 
do corpo. Eles vêm acompanhados da convicção de um desdobramento, de 
uma multiplicação e até de uma substituição do objeto da alteração de iden- 
tidade. 


DESCRIÇÃO SEMIOLÓGICA 





Paramnésias de reduplicação 


Descritas por Pick, em 1903, as paramnésias de reduplicação ambiental 
designam a alegação de uma dualidade de dois locais com o mesmo nome. 
Assim, podem existir dois hospitais com o mesmo nome, o falso, onde o 
doente está e o verdadeiro, situado num outro lugar onde o paciente diz ter 
estado anteriormente. Podem existir, ainda, duas avenidas que ele designa 
com o mesmo nome, a falsa, onde ele está, e a verdadeira, aonde ele sempre 
vai. O sujeito, igualmente, pode alegar a duplicação de uma localização geográ- 
fica. Uma, onde ele está, que ele declara ser parecida com a localização geográfica 
autêntica, que está situada noutra parte. É como se certos detalhes chocassem 
o sujeito e impedissem-no de fazer uma identificação completa; trata-se, por- 
tanto, de uma hipoidentificação, ligada a um déficit do sentimento de familia- 
ridade acompanhado de um delírio, constituído pela alegação de duplicação. A 
coexistência de uma amnésia anterógrada é possível. As paramnésias de re- 
duplicação também podem se referir a pessoas, a objetos, a animais domésti- 
cos, a partes do corpo (ter mais de uma cabeça, mais de dois braços...). O 
sujeito pode, igualmente, alegar que está em dois lugares ao mesmo tempo, o 
que se interpreta ou como uma junção de dois lugares distintos na mesma 
localização (a casa e o hospital, Roane et aí., 1998) ou como um delírio de 
ubiguidade. 


A reduplicação de si-próprio é a crença de que há um outro ele, ou de que o 
verdadeiro si-próprio foi substituído ou, ainda, de que outras pessoas se 
metamorfoseiam para assumir a aparência dele: é o delírio dos duplos sub- 
jetivos. À apresentação clínica pode ser diferente quando alguns sujeitos 
(sobretudo na doença de Alzheimer) não se reconhecem num espelho e, 
além disso, identificam a própria imagem como a de uma outra pessoa. A 
heautoscopia é uma alucinação na qual o objeto é o próprio sujeito (consultar 
p. 269). 


Também podemos observar reduplicações de fatos: um sujeito que teve um 
acidente de carro, com traumatismo craniano, declara que vários acidentes 
similares ocorreram nos anos precedentes. 
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Delírio de ilusão de sósias 


Chamado de síndrome de Capgras (1924) e descrito num caso de psicose 
paranóide crônica, esse delírio é uma “não identificação de pessoas fami- 
liares, com a afirmação de diferenças imaginárias e a subsequente crença 
de que a(s) pessoa(s) real(is) foi(foram) substituída(s) por um(s) dublê(s)”. 
Assim, é típico que um parente (muitas vezes o cônjuge ou um filho) seja 
objeto de um reconhecimento parcial (“ele se parece com...”), insuficiente 
para chegar a uma identificação real. Trata-se de uma forma particular de 
reduplicação, na qual o sujeito declara que o parente, não reconhecido como 
tal, foi substituído por alguém parecido com ele, um sósia: “Não é Georgina”, 
diz o doente apontando a esposa sentada ao lado dele, “porque Georgina 
tem uma espinha no queixo e usa chapéu”, o que, aliás, não é verdade, e ela 
é “mais encurvada e mais velha”. Podem ser acrescentados detalhes morfo- 
lógicos objetivando validar a substituição de identidade (a cor dos olhos, os 
dentes separados, o tipo de bigode, o formato do rosto...). Os sósias podem ser 
muitos. 





Síndrome de ilusão de Fregoli 


Essa síndrome foi descrita por Courbon e Fail (1927) e se referia a uma 
doente, de 27 anos, que passava o tempo livre no teatro, onde podia ver 
atrizes famosas como Robine ou Sarah Bernhardt que, no delírio dela, a 
perseguiam, encarnando-se (como o transformista italiano Fregoli) nas pes- 
soas que a cercavam ou que ela encontrava, “para se apossarem do pensa- 
mento dela, impedindo-a de fazer este ou aquele gesto e forçá-la a executar 
outros, para dar ordens e exprimir desejos...”. A pessoa alvo do delírio, 
além do mais, impunha a outras pessoas transformações de identidade, de- 
signadas com o nome de “fregolificação”. No caso princeps, a doente tinha 
convicção de que a atriz Robine “fregolificava” o médico do hospital psi- 
quiátrico, que passa a ser o pai morto da doente, ou um outro médico que 
cuidou dela na infância. Ao contrário da síndrome de Capgras, em que um 
sósia assume a aparência física da pessoa não reconhecida, o delírio de 
“encarnação” da síndrome de Fregoli deixa o Outro com sua própria apa- 
rência física: a mulher com quem ela cruza na rua, de quem a paciente sente 
o “influxo”, é Robine, as enfermeiras do hospital, que a impedem de “pen- 
sar e de agir” ou que a “impelem a se masturbar”, são Robine e Sarah 
Bemhardt, “embora não tivessem as feições delas, nem o aspecto”. Em 
suma, o(s) perseguidor(es) pede(m) o corpo de outras pessoas emprestado, 
para perseguir o doente. Portanto, na síndrome de Capgras, o Outro é vivido 
como se fosse substituído por um sósia, por causa de dessemelhanças míni- 
mas e imaginárias; na síndrome de Fregoli, o Outro substitui e se apossa de 
outras pessoas, a despeito das dessemelhanças físicas reais. 


Ilusão de intermetamorfose 


Descrita por Courbon e Tusques, a ilusão de intermetamorfose designa a 
ilusão de uma falsa semelhança física entre dois indivíduos diferentes, que se 
encarnam de “corpo e alma” no corpo do mesmo indivíduo. 





276 Delírios de identidade 


ETIOLOGIA 


| Os diferentes delírios de identidades podem aparecer associados na mes- 
ma pessoa. Entre os vários exemplos, podemos citar o caso do paciente 
| que tinha, ao mesmo tempo, uma síndrome de Fregoli, uma reduplicação 
ambiental e a ilusão de que ele próprio e a companheira haviam encarna- 
do no mesmo corpo (hermafrodismo delirante, Mulholland, 1999). A parti- 
cularidade dos delírios de identidade é que surgem tanto nas patologias 
psiquiátricas (portanto, à primeira vista, não orgânicas ou não claramente 
| lesionais, no atual estado de nossos conhecimentos) quanto nas patologias 
neurológicas (portanto, está claramente subentendido um processo lesional 
| do cérebro). Eles são, além disso, suscetíveis de desencadear condutas vio- 
| lentas. Tradicionalmente, considerava-se que as síndromes de Capgras, de 
Fregoli e de intermetamorfose eram de causa psiquiátrica, enquanto as 
paramnésias reduplicativas derivavam de causas neurológicas e eram natu- 
ralmente associadas a uma síndrome confusional ou amnésica. Inclusive 
opuseram os delírios de identidade de pessoas, que resultariam de causas 
psiquiátricas ou lesionais, aos delírios de identidade de lugares, que deriva- 
riam eletivamente de um sofrimento lesional cerebral, particularmente do 
hemisfério direito (Forstl et aí., 1991a). Mas, a realidade é mais complexa. 
Na verdade, embora a síndrome de Capgras seja observada nas esquizofrenias 
de forma paranóide (com desperso-nalização e perda da realidade, 
Christodoulou, 1977) e nos estados depressivos, ela também pode ser obser- 
vada tanto nas lesões cerebrais focais (corticais ou córtico-subcorticais e, 
mais raramente, na doença de Parkinson), quanto nas lesões difusas como a 
da doença de Alzheimer, nos traumatismo cranioencefálicos e, ainda, nos 
sofrimentos metabólicos, na encefalopatia hepática, na hipotiroidia ou de- 
pois de uma mielografia por metrizamida. As paramnésias de reduplicação 
podem ser observadas na esquizofrenia, o que não elimina uma patologia 
orgânica associada; elas podem surgir mesmo na ausência de síndrome 
amnésica; na maioria das vezes, são secundárias a um amplo leque de pato- 
logias orgânicas do neuraxe: traumatismos cranioencefálicos, infarto cere- 
bral, demências, complicação da eletroconvulsivoterapia. 











BASES NEUROPATOLÓGICAS 








Os delírios de identidade resultam de lesões que implicam mais constante- 
mente o hemisfério direito do que o esquerdo. O denominador comum lesional 
das paramnésias de reduplicação é representado, para certos autores (Benson 
et al., 1976; Hakim et al., 1988) pela associação de uma lesão hemisférica 
direita com uma lesão bifrontal. No entanto, lesões só do hemisfério direito, 
e de topografia limitada, mas variável, podem provocar um delírio de iden- 
tidade do tipo “espacial”, quer se trate de lesão, parietal ou têmporo-parietal, 
da parte posterior do hemisfério, do tálamo (Kapur et al., 1988; Vighetto e 
Aimard, 1992). Todas essas localizações lesionais poderiam ter como deno- 
minador comum uma redução lesional ou funcional (por diásquise) do lobo 
frontal direito. Um hematoma subdural frontal direito (Alexander et a!., 1979), 
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uma cisticercose localizada no lobo temporal esquerdo já provocaram uma 
| síndrome de Capgras (Ardila e Rosselli, 1994). As formas psiquiátricas da 
sindrome de Capgras são acompanhadas, visto nas imagens, de uma trofia 
tronto-temporal (Joseph et al., 1999), sendo que nas paramnésias redupli- 
cativas psiquiátricas foi constatada uma atrofia frontal bilateral, do tronco 
cerebral e do vérmis cerebelar (Joseph et aí., 1999). Na doença de Alzheimer, 
l os delírios de identidade (síndrome de Capgras ou paramnésia de reduplicação) 
são acompanhados de uma trofia mais marcada do lobo frontal direito (Forstl 
et at., 1991b). 


HIPÓTESES EXPLICATIVAS 





Inúmeras hipóteses tentaram propor uma interpretação dos delírios de 
identidade. Algumas delas preconizavam a diversidade dos mecanismos, 
| em função das formas clínicas de delírios de identidade, enquanto outras 
tentavam descobrir uma disfunção comum a todos os delírios de identi- 
dade. 


| A síndrome de Capgras foi, assim, diferenciada da prosopagnosia: ela pôde, 
| então, ser interpretada, no modelo de Bruce e Young, como uma incapacida- 
de de acesso aos “nós de identidade das pessoas”, como uma “agnosia de 

identificação”, sendo que o reconhecimento dos rostos seria preservado 

(consultar p. 115 e Fig. 7.6, p. 116). Ellis e Young (1990) propuseram uma 

hipótese de duplo sistema de tratamento visuolímbico hemisférico direito: 

um deles, ventral, ligando o córtex visual ao córtex ínfero-temporal, ao 

hipocampo, à amígdala, depois ao córtex frontoorbital, o outro, dorsal, li- 

gando o córtex visual ao córtex parietal inferior, ao giro do cíngulo e ao 

córtex frontal dorsolateral (Fig. 20.1). A via ventral seria responsável pelo 

reconhecimento consciente e sua alteração explicaria a prosopagnosia. À via 

dorsal veicularia a emoção ligada aos rostos e estaria alterada na síndrome de 

Capgras. Assim, a “hipoidentificação” da síndrome de Capgras estaria liga- 

da, não a um déficit do reconhecimento dos rostos, mas a um déficit da 

valência emocional que está associada a ela. A descoberta das conotações 

emocionais da identificação explica porque o “parente” que normalmente 

veicula as conotações emocionais mais intensas é, na falta delas, tomado por 

um “sósia”, por um “impostor”. Além do mais, vimos (p. 114) como a 

“prosopagnosia poderia a contrario alterar o reconhecimento “explícito” ao 

preservar as reações emocionais satélites na presença de rostos familiares. 


O fenômeno de duplicação de segmentos do corpo (somatoparafrenia), às 
vezes designado com o nome de “membros fantasmas”, são observados 
em circunstâncias bem diferentes. Além do membro fantasma percebido 
pelos amputados, um membro fantasma também pode ser percebido por 
sujeitos que apresentem sérias lesões (traumáticas) do plexo braquial ou 
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Fig. 20.1. Representação dos dois sistemas visuolímbicos do cérebro do 


primata e (provavelmente) do hemisfério cerebral! direito do Homem 
(segundo Bear. Rev Neurol. 1983; 139(1):27-33. Modelo de Ellis e Young). 
Vis — visual; Lpi — lóbulo parietal inferior; It — córtex visual ínfero-temporal; 
Cing — Giro do cíngulo; Hip — hipocampo; Amy — amígdala; FDL — córtex 
frontal dorsolateral; FO — córtex frontal orbital; Hipot — hipotálamo; Post 
— posterior; Ant — anterior. 


das raízes cervicais. Os sujeitos que apresentam lesão da medula espinhal 
e que são portadores de paraplegia ou de tetraplegia (particularmente de 
causa traumática) podem perceber dois membros inferiores ou quatro mem- 
bros supranumerários: os pacientes criticam essa percepção que surge 
mais como um fenômeno do tipo alucinósico do que como um delírio. Nas 
perturbações unilaterais da somatognosia que acompanha uma lesão 
hemisférica menor, o paciente pode considerar um membro, especialmen- 
te a mão esquerda, como estranho, portanto, supranumerário, atribuindo- 
o a outra pessoa (consultar capítulo 10, pp. 139 — 140). Porém, é possível 
observar a alegação delirante da percepção de um ou de vários membros 
fantasmas supranumerários, não só do lado do hemicorpo atingido, mas 
também de maneira bilateral: um paciente que apresentava um infarto 
silviano direito queixava-se por ter um “ninho de mãos” na sua cama, 
enquanto outro paciente sc queixava de ter até seis braços espalhados 
pelos dois hemicorpos. Essa convicção pode ser inserida nas mais varia- 
das alegações delirantes: um braço foi suturado, o paciente declara estar 
morto e ter “sido colocado num novo corpo” (Sellalet af., 1996). O paciente 
pode, além do quê, ter dificuldade em admitir o caráter plausível daquilo 
que ele percebe e existe todo um continuum entre a vivência do tipo ilusó- 
ria ou alucinósica e uma vivência do tipo alucinatória e delirante. Também 
foram observadas somatofrenias no caso de lesões parietais bilaterais (a 
duplicação rela-cionava-se aos dois membros inferiores: Vuilleumier et al., 
1997), de lesões subcorticais (esclerose em placas com distúrbios sensiti- 
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vos do hemicorpo, hematoma dos núcleos cinzentos centrais: Donnel e! 
al., 1997). Esses fenômenos de duplicação de segmentos do corpo pode- 
riam resultar de uma desaferenciação sensitiva ou de uma desordem espa- 
cial que impeça a representação das posições do corpo no espaço. O 
paciente não consegue harmonizar o que percebe das suas modificações 
corporais com a representação mental de seu corpo. 


As paramnésias de reduplicação ambientais (ou delírios espaciais) conjuga- 
riam um déficit do tratamento espacial da informação (por dano do hemisfé- 
rio direito) com uma espécie de desconhecimento desse déficit (por lesão ou 
redução funcional do lobo frontal). 


No entanto, é preciso notar que, num mesmo doente, podem estar asso- 
ciados vários tipos de paramnésias reduplicativas. Por isso é que foi pos- 
sível, de maneira mais global, evocar uma desconexão. Desse modo, uma 
desconexão entre o hipocampo e outras regiões cerebrais implicadas na 
estocagem de lembranças levaria à incapacidade de associar novas infor- 
mações a lembranças antigas, conduzindo à reduplicação (Staton et af. 
1982). Assim também, uma desconexão entre as regiões têmporo-límbicas 
direitas e o lobo frontal afetaria a coerência das percepções, da memória e 
de contextos emocionais, no caso, do sentimento de familiaridade das pes- 
soas e dos lugares (Alexander et aí., 1979). Por isso, também, foi possível 
pensar numa ruptura do equilíbrio inter-hemisférico. A lesão direita “desini- 
biria” o hemisfério esquerdo que, além do mais, ficaria privado de informa- 
ções adequadas, o que levaria a uma verbalização “delirante” (Vighetto, 
1900; 


Os delírios de identidade poderiam ser construídos a partir de um sentimen- 
to de despersonalização/perda da realidade que resultariam, conforme o 
caso, de um estado psicótico ou de uma lesão cerebral (Christodoulou, 
1977). Para Feinberg e Roane (1977), os delírios de identidade seriam clas- 
sificados em função da relação do sujeito com o “objeto”, que poderia ser 
uma pessoa, um fato, um lugar ou um segmento do corpo. Essa relação 
poderia se dar ou na forma de um “desinvestimento”, de uma “retração” 
(modo negativo), ou na forma de um “superinvestimento” (modo positivo) 
ou na duas formas juntas (Fig. 20.2). 


Desse modo, poderíamos ter, conforme o caso, uma sensação de “jamais vit”, 
de estranhamento ou de negação de pessoas, de lugares e de fatos, ou uma 
sensação de déjá-vu, de familiaridade anormal ou, ainda, esses dois modos de 
relação intricados: uma pessoa com traumatismo craniano negava ter sido 
seriamente ferida num acidente (modo de retração ou de “desinvestimento” 
ao mesmo tempo em que dizia ter duas irmãs com nomes iguais, uma que ainda 
estava viva e outra, imaginária, que ele dizia ter morrido num acidente de carro 
(modo de “superinvestmento”). Assim, um sentimento de despersonalização/ 
perda da realidade (atualmente e, sem dúvida, temporariamente, classificável 
de acordo com um mecanismo psicopatológico ou neurológico) levaria, de- 
pendendo da motivação, da história e da personalidade do sujeito, a uma 
relação do tipo positivo ou negativo que influenciaria o conteúdo da produção 
delirante (Feinberg et al., 1999). Isso pode levar a interpretações psicopato- 
lógicas dos delírios de identidade, particularmente daqueles que se referem à 
identidade de pessoas, concebidos como deficiências da imagem do corpo e 
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Fig. 20.2. Mecanismos hipotéticos dos delírios de identidade. 
1. Feinberg e Roane. 2. Vié. 3. Christodoulou. 4. de Pauw,. 


que opõem dois lados do sentimento de estranhamento: o do reconhecimento 
que está no campo da agnosia e o da identificação que está no campo da 


psicose (Thibierge, 1999). 
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ELEMENTOS DA 
NEUROPSICOLOGIA 
| DO DESENVOLVIMENTO 


DISTÚRBIOS DO DESENVOLVIMENTO 
DA LINGUAGEM ORAL E ESCRITA 





O termo distúrbios do desenvolvimento da linguagem (DDL) designa per- 
turbações duráveis da função da linguagem ligadas a perturbações das aquisi- 
ções, que não derivam da malformação dos órgãos fonadores, nem de uma 
encefalopatia caracterizada, nem de uma lesão cerebral focal, nem de uma de- 
ficiência mental, nem de um distúrbio invasivo do desenvolvimento, nem de 
problemas sensoriais ou motores, nem de um contexto social que impeça a 
aprendizagem. Distinguimos as disfasias e as dislexias do desenvolvimento 
cuja evocação diagnóstica deve ser objeto de um diagnóstico diferencial rigoro- 
so. A fregiuência de DDL é de 5% nas crianças que iniciam a escolaridade. 


Disfasias do desenvolvimento 


As disfasias do desenvolvimento afetam a linguagem falada. A atenção da 
família é atraída pela não instalação da linguagem ou, aínda, pela pobreza 
ou pelo caráter laborioso da expressão verbal. Pode ser causada por uma 
falha na escolarização ou mesmo por distúrbios do comportamento desenca- 
deados pela escolarização. E muito importante a normatização de um exa- 
me neurológico, a exclusão de um autismo e, também, a verificação de dis- 
túrbios da aquisição verbal secundários a uma surdez. Um número signifi- 
cativo de argumentos sugere que os distúrbios do desenvolvimento da lin- 
guagem (como os de outras funções cognitivas) são de origem pré-natal e 
que um papel, não negligenciável, deve ser atribuído a fatores genéticos. A 
classificação das disfasias foi inspirada nas hipóteses neurolingiúísticas gera- 
das pela observação de desorganizações afásicas da linguagem. O desvio entre 
o Quociente Intelectual e o nível de leitura, o desvio entre o déficit da escala 
verbal da WISC em relação à escala de desempenho (mesmo que crianças 
disfásicas possam ter resultados fracos em testes não verbais) têm, certamen- 
te, o mérito de atrair a atenção para um déficit de linguagem. Porém, atual- 
mente, eles constituem apenas uma abordagem não específica e imprecisa dos 
distúrbios da linguagem na criança, 


Primeiro, falaremos de uma estruturação da linguagem entre um pólo recepti- 
vo, que garante a decodificação e a codificação no nível fonológico e semântico, 
e um pólo expressivo, que garante a iniciação elocutória, a programação motora 
e a formulação lexical, sendo que esses dois pólos repousam na interação de 
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te, o mérito de atrair a atenção para um déficit de linguagem. Porém, atual- 
mente, eles constituem apenas uma abordagem não específica e imprecisa dos 
distúrbios da linguagem na criança. 


Primeiro, falaremos de uma estruturação da linguagem entre um pólo recepti- 
vo, que garante a decodificação e a codificação no nível fonológico e semântico, 
e um pólo expressivo, que garante a iniciação elocutória, a programação motora 
e a formulação lexical, sendo que esses dois pólos repousam na interação de 
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três grupos de estruturas: áreas anteriores, áreas têmporo-parietais e centros 
subcorticais, tálamo e núcleos cinzentos centrais (Crosson, 1985, consultar p. 
50). No plano neurolingiiístico, vários níveis de tratamento, que funcionam em 
séne e paralelamente, podem ser individualizados (Rapin e Allen, 1983): 


— O nível fonológico refere-se à decodificação e à codificação dos fonemas 
(consultar p. 24) e foi mostrado que, desde a idade de 6 meses, as crianças 
aprendem a responder seletivamente aos fonemas da linguagem materna 
(Kuhl, im Tallal, 1993). O agrupamento de fonemas define as menores uni- 
dade de sentido ou monemas. 


— O nível sintáxico refere-se ao emprego das regras gramaticais necessárias 
ao encadeamento de monemas. Aliás, esse nível precisa do uso de ''monemas” 
aos quais é reservada uma função gramatical (consultar p. 23), quer estejam 
associados a um monema de função lexical (Pedro cantar-á), quer sejam autó- 
nomos (palavras ditas de classe fechada: artigos, preposições etc.). 


— O nível semântico trata do sentido das palavras (elas próprias constituídas 
de um ou de vários monemas) contidos no léxico. As imagens dinâmicas 
mostraram que a interpretação da linguagem provoca uma ativação não só 
da região retrossilviana do hemisfério esquerdo, como também da pré-fron- 
tal, mais acentuada à esquerda (Ingvar, in Tallal, 1993), o que, provavel- 
mente, remete ao papel desempenhado pela memória de trabalho na tarefa 
sequencial, representada pela compreensão da linguagem. 


— O nível pragmático refere-se à utilização da linguagem na comunicação 
inter-humana e, em particular, à prosódia linguística e emocional (consultar 
p. 36), à adaptação da linguagem ao contexto ambiental c à atividade mími- 
ca e gestual que acompanha a verbalização. 


Classificação das disfasias 


À classificação de Rapin e Allen é inspirada em modelos neurolinguísticos de 
organização da linguagem em tomo do pólo expressivo e receptivo, enquanto a 
classificação de Gérard (1997) se apóia no modelo de Crosson (consultar p. 50). 


O Síndromes unicamente expressivas 


Nelas, os distúrbios de compreensão são inexistentes ou moderados. As 
crianças falam tardiamente e com grande dificuldade de expressão. Distúr- 
bios da motricidade orofacial com ocorrência de baba e dificuldade de con- 
trole dos movimentos complexos da língua podem vir associados. Duas va- 
riedades podem ser distinguidas. 


À dispraxia verbal, com redução maciça da fluência, compreende a inexistência 
da expressão ou a expressão reduzida a algumas palavras mal articuladas, sem 
estrutura gramatical, que corresponde a um distúrbio da organização motora 
da palavra que obstruia a realização fonética. 


O déficit da programação fonêmica é a variedade fluente, as perturbações na 
escolha e disposição dos fonemas, podendo chegar a um jargão, com consciên- 
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cia do distúrbio, que se manifesta por condutas diligentes c tentativas de 
autocorreção. Essa síndrome corresponde ao distúrbio da produção fonológica 
(concebido como um distúrbio do controle fonológico na classificação de 
Gérard). 


O Síndromes mistas e receptivo-expressivas 


Diferentemente do adulto, a linguagem da criança está sendo adquirida e os 
distúrbios receptivos são sempre acompanhados de distúrbios expressivos e 
representam as variedades mais frequentes de distúrbios na aquisição da lin- 
guagem. 


A agnosia auditivo-verbal (disfasias receptivas na classificação de Gérard) 
está ligada à incapacidade de efetuar a decodificação fonológica, o que altera 
gravemente a compreensão auditiva e compromete a expressão da linguagem, 
que é feita de maneira retardada com linguagem não fluente, falta de pala- 
vras, parafasias fonêmicas e verbais. Pode vir associada a uma agnosia au- 
ditiva para os ruídos familiares não verbais. A compreensão visual é pre- 
servada e a leitura labial também é um meio que facilita a comunicação. 


A síndrome fonológico-sintáxica (mais frequente) é considerada uma vari- 
ante da precedente, menos séria, sendo que, para Gérard, ela resulta de um, 
distúrbio no nível da junção formulação lexical-programação motora. À com- 
preensão não é tão perturbada quanto a expressão verbal, a linguagem é 
pouco fluente e agramática, com distorsões fonêmicas e um empobrecimen- 
to do estoque lexical. Entretanto, há uma preservação da consciên-cia 
sintáxica, como mostra o julgamento de gramaticalidade e a tendência para 
superar o déficit de inteligibilidade recorrendo aos gestos e às mímicas. 


O As síndromes léxico-semânticas 


A síndrome léxico-semântica está centrada na falta da palavra. A articulação 
verbal é normal, a línguagem é fluente, mas as dificuldades de evocação verbal 
geram uma pseudogagueira e parafasias verbais que também afetam as pala- 
vras gramaticais e explicam a assintaxia. À criança tem consciência das pró- 
prias dificuldades. Essa síndrome, também denominada disfasia mnésica na 
classificação de Gérard, remete, para esse autor, a um distúrbio do sistema de 
controle semântico. 


A síndrome semântica-pragmática permite uma expressão verbal com flui- 
dez, ausência de distúrbios fonológicos e sintáticos que mascaram o déficit 
lingúístico: entretanto, numa conversa, o discurso, salpicado de parafasias 
verbais “estranhas” e até de neologismos, é incoerente e inadaptado às cir- 
cunstâncias, sem que a criança tenha consciência da inadequação da sua 
fala, Isso pode deixá-la perplexa quando as reações de seu interlocutor não 
parecem estar de acordo com o que ela esperava. Essa síndrome, segundo 
Rapin e Allen, é observada mais comumente nos autistas de bom potencial 
intelectual (síndrome de Asperger) do que naqueles atingidos por uma disfasia 
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pura. Segundo Gérard, a disfasia semântica-pragmática estaria ligada a um 
dano da função de formulação. 


Diagnóstico diferencial 


Os retardos simples de fala e de linguagem são, esquematicamente, retardos 
na aquisição da linguagem, sendo que as disfasias são desorganizações dos 
processo de aprendizagem da linguagem. O resultado é que a melhora de 
uma disfasia depende de estratégias vicariantes e o retardo simples, que se 
comporta como um atraso na maturação, tem sempre um melhor prognósti- 
co (Rapin e Allen, 1983 e 1988). As dislalias estão, assim, ligadas a uma 
imaturidade de produção fonológica de sons. Os retardos simples de lingua- 
gem provocam, em princípio, um prejuízo homogêneo dos desempenhos to- 
nológicos, lexicais e sintáticos, sendo que os testes de linguagem revelam um 
perfil “harmonioso”, cuja característica essencial é uma defasagem em relação 
aos grupos de amostragem da mesma idade. A repercussão na escola é nula ou 
moderada, e as crianças adquirem uma linguagem satisfatória por volta dos 6 
anos. 


Os distúrbios articulatórios por anomalia dos órgãos fonadores devem ser 
denominados stricto sensu disfonias e podem estar ligados a uma fenda 
palatal, a um lábio leporino ou à malformação dos maxilares. Esses distúr- 
bios devem ser diferenciados das disartrias que acompanham as lesões pi- 
ramidais bilaterais (como uma diplegia cerebral com síndrome pseudobulbar) 
ou, ainda, das patologias cerebelares ou extrapiramidais, cuja principal ca- 
racterística é o meio neurológico, que deve ser cuidadosamente analisado. 
Existem “distúrbios fonéticos puramente funcionais” (Launay e Borel- 
Maisonny, 1972) com defeitos de pronúncia, que incidem sobre as vogais 
(como a oralização que suprime a nasalidade, e diz-se a em vez de an, ou em 
vez de on) ou sobre as consoantes, como o sigmatismo interdental (ceceoso). 
ou com substituições de palavras (cocolate em vez de chocolate). 


Todos os distúrbios de aquisição da linguagem, qualquer que seja a gravida- 
de. necessitam que se pesquise a possibilidade de uma surdez (potenciais 
evocados auditivos do tronco cerebral e audiograma). 


Os retardos mentais podem apresentar-se como retardos de aquisição da 
linguagem, mesmo que seja verdade que os retardos mentais mais sérios são 
precedidos e acompanhados de um atraso das diferentes aquisições psico- 
motoras. Os testes psicométricos demonstram que o déficit só atinge a função 
da linguagem e que não existe um grande desvio entre a baixa da inteligência 
verbale a baixa da inteligência não verbal, o que se opõe ao perfil dos disfásicos 
(ver supra). 








O autismo (ou distúrbio que invade o desenvolvimento, segundo a terminolo- 
gia do DSM IV, Rapin, 1997), descrito por Kanner em 1943, provoca, ha- 
bitualmente, distúrbios da linguagem que podem formar uma síndrome se- 
mântica pragmática, mas que também podem formar uma síndrome mista 
| auditivo-receptiva ou um distúrbio da produção fonológica indissociável da- 
quele que é observado na disfasia do desenvolvimento. Porém, o déficit lin- 
guístico vem associado a um déficit da interação social precoce: baixa capaci- 
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dade para brincar (logo, de imaginação), dificuldade para imitar pestos, pertur- 
bação do comportamento relacional não verbal, existência de comportamen- 
tos motores repetitivos e estereotipados, dificuldade ou incapacidade de atri- 
buir sentimentos ou pensamentos ao outro (teoria do espírito). Em cada 
quatro crianças, três delas têm um atraso mental e, exceto na síndrome de 
Asperger, os testes não verbais são superiores aos testes verbais. O autismo 
é muitas vezes (16 a 35% dos casos) acompanhado de crises epilépticas. Ele 
pode complicar as encefalopatias epilépticas, como a síndrome de West (es- 
pasmos em flexão) ou a síndrome de Lennox-Gastaut. Uma em cada dez 
vezes, O autismo revela uma síndrome de Landau-Kleffner, ou uma síndrome 
de pontas-ondas contínuas do sono (consultar p. 53). No total, por volta de 
um em cada três casos, o autismo acompanha um estado patológico que pode 
ser uma síndrome do X frágil, uma trissomia do 21, uma esclerose tuberosa ou 
uma síndrome de Rett (consultar o quadro). E essa lista não é exaustiva. A 
maior parte dos casos é de autismos “primitivos” para os quais uma susceti- 
bilidade genética é evocada, que poderia resultar de uma anomalia do desenvol- 
vimento da organização neuronal. As imagens podem objetivar uma hipoplasia 
do verme cerebelar e calosa, sendo que, no plano histológico, já foi observado 
um baixo número de células de Purkinje e de células granulares cerebelares. As 
imagens dinâmicas não forneceram resultados coerentes, apesar dos numero- 
sos estudos realizados. Foi constatada a importância do EEG. No plano 
bioquímico, encontrou-se uma disfunção do sistema dopaminérgico mesolím- 
bico, opióide endógeno e serotoninérgico. Foram propostos diversos trata- 
mentos sintomáticos: o resultado foi apenas uma melhora das manifestações 
clínicas mais prejudiciais (que são, de acordo com o caso, agressividade, ansi- 
edade, estereotipias motoras, instabilidade psicomotora acompanhada de dis- 
túrbios da atenção e crises epilépticas) mas, ficou claro que não existe medica- 
mento ativo sobre o autismo em si. O mais importante são os programas 
educativos que visam os distúrbios de comunicação e do comportamento. Os 
pais precisam ser ajudados, aconselhados e eximidos de culpa. Atualmente, 
essas são as providências a serem tomadas para se melhorar o prognóstico do 
autismo. 


As bases do exame neuropsicológico da linguagem 
da criança 


A linguagem deve ser examinada na sua expressão espontânea e induzida, 
por provas que visam analisar, o mais rigorosamente possível, os diferentes 
níveis de compreensão e de expressão. Devemos lembrar que a criança usa 
palavras isoladas dos 18 aos 24 meses e começa a formar frases entre 24 e 
30 meses. 


A compreensão no plano fonológico é estudada por uma prova de discrimina- 
ção fonêmica (como a de Autesserre et al., 1988). A compreensão verbal e 
sintáxica pode ser examinada pelo Token Test e pelo Northwestern Syntax 
Screening Test (NSST) (Weil-Halpern et al., 1981). 


A expressão deve analisar a capacidade fonológica, morfossintática e léxico- 
semântica. Também podemos usar as provas de exame da linguagem da criança 
de Chevrie-Muller et aí., (1981), o teste de construção de frases de Murphy 


TSE uai 
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et al. (1990), o teste de fechamento gramatical de Deltour (1991), o teste de 
Vocabulário de Deltour e Hupkens (1979), o teste de fluência c de associações 
de Gérard (1990). A função de formulação é estudada durante a conversa e por 
instrumentos como o teste do Repórter de Renzi et aí. (1979). A escala de 
disfasia de Gérard (1988) permite quantificar os distúrbios lingúísticos, fun- 
damentando-se no interrogatório e acompanhando a evolução que possam ter. 


Evidentemente, o exame da linguagem deve estar integrado num exame mais 
global, que analise, sobretudo, as diversas facetas da eficiência cognitiva (em 
particular os desempenhos visuoconstrutivos) e o tratamento dado às infor- 
mações auditivas (memória auditivo-verbal, reconhecimento de sons não ver- 
bais). 


Hipóteses etiológicas e dados dos exames 
complementares 


A etiologia exata das disfasias é desconhecida até hoje. A existência de fatores 
genéticos está apoiada na sobre-representação de meninos e na elevada inci- 
dência familiar das disfasias de forma exressiva. As imagens estáticas são, em 
princípio, normais e as poucas anomalias constatadas na ressonância magné- 
tica (sobretudo no nível das regiões perissilvianas) não são nada específicas. 
A imagem funcional mostrou hipoperfusões, de topografia variável em função 
do tipo de disfasia: por exemplo, temporal esquerda, no caso de agnosia 
auditivo-verbal, pré-frontal esquerda, no caso de disfasia expressiva. Evocou- 
se uma dificuldade para tratar as informações auditivas e verbais, alterando, 
assim, a percepção e a produção da linguagem. A constatação de figuras 
epilépticas é frequente, particularmente no sono (ver supra). O papel desem- 
penhado pela carência de educação e carência afetiva é impreciso. 


A conduta terapêutica 


O tratamento é fundamentado, em primeiro lugar, na reeducação ortofônica, 
visando estimular as condutas deficitárias ce contorná-las (mas sem mergu- 
lhar a criança num sentimento de derrota). O trabalho também deve ter como 
objeto, sempre que necessário, a atenção e a memória. E, inclusive, deve-se 
descobrir e aprender a administar as desordens emocionais que podem ser 
suscitadas pelo fracasso escolar, e os problemas que esse fato pode gerar no 
cenário familiar (pais e irmãos). Por isso, às vezes, é necessário recorrer a 
uma psicoterapia. A manutenção no curso escolar usual é difícil, com re- 
petências e mudanças para classes de adaptação. O ideal seria a manutenção 
num curso escolar nomal, em classes regulares para crianças pequenas, À 
orientação posterior para profissões não centradas na capacidade verbal 
pode permitir a admissão num curso profissionalizante. 
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Dislexias do desenvolvimento 


Descrita pela primeira vez no fim do século XIX, com o nome de “cegueira 
verbal congênita” (Morgan, 1896), a dislexia do desenvolvimento designa, 
como especificam as denominações no DSM, um distúrbio na aquisição da 
leitura, que pode afetar o reconhecimento das palavras e a compreensão 
da leitura, e que não pode ser imputado a um retardo mental, nem a uma 
escolarização inadequada, nem a um distúrbio sensorial, visual ou auditivo, 
nem a um sofrimento lesional cerebral. Esse distúrbio, cuja prevalência é 
estimada entre 2 e 8% das crianças em idade escolar, altera o curso da 
escolarização, sendo que o Quociente Intelectual Verbal ou de Desempenho (o 
QIV e o QID da WISC) é superior a 90. O QIV pode ser inferior ao QID. Esse 
“distúrbio específico da leitura” (CIM-10) surge, às vezes, em crianças que 
têm antecedentes de distúrbios do desenvolvimento da linguagem oral e, em 
geral, vem acompanhado de dificuldades na escrita. A dificuldade na aquisição 
da leitura pode estar associada a comportamentos “perturbadores” (hipera- 
tividade, distúrbio de oposicionismo). 


No plano clínico, a hipótese de uma dislexia deve ser levantada se houver 
uma defasagem de 18 meses a dois anos, nos resultados dos testes de leitura 
padronizados. O distúrbio pode manifestar-se a partir dos 7 anos, mas tam- 
bém pode se revelar mais cedo (6 anos) ou então alguns anos mais tarde. 
Entretanto, o disléxico não é um mau leitor, como consideraríamos um su- 
jeito que apresentasse um simples retardo na aquisição da leitura. No míni- 
mo, devemos pensar que ele não passa de mau leitor, mas que apresenta 
uma alteração específica dos mecanismos de aquisição da leitura responsá- 
veis pelo erros análogos àqueles observados nas dislexias “adquiridas” do 
adulto. 


Classificação das dislexias do desenvolvimento 


Por analogia com as dislexias adquiridas (consultar capítulo 4, p. 74), a análise 
dos erros de leitura nas crianças com distúrbio de aquisição da leitura, permi- 
tiu isolar dois grandes tipos de dislexias. 


As dislexias fonológicas (ainda chamadas de distonéticas) mais fregientes 
(por volta de dois terços dos casos) têm a característica típica de preservação 
da leitura das palavras, regulares ou irregulares, sendo que os logatomos (as 
“não-palavras” ou “pseudo-palavras”), como tapulo ou prali, não podem ser 
corretamente decifrados, bem como as palavras que pertencem a um léxico 
desconhecido do sujeito. A leitura lenta, entrecortada, trabalhosa, fica mais 
difícil quanto mais letras comportarem os logatomos. Podemos encontrar, 
especialmente: 


— paralexias fonêmicas, que alteram, em maior ou em menor grau, a estrutura 
fonológica dos logatomos e das palavras não familiares (tuprilo > turlipe); 


— erros de lexicalização, que convertem os logatomos em palavras (frulipo 
S tulipa); 


— substituições verbais: algumas delas correspondem a erros visuais, que 
provocam a produção de uma palavra morfologicamente próxima da pala- 
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vra-alvo (paralexia visual, como carteira por parteira), outras com erros mor- 
fológicos (como jardim por jardineiro). 


É tentador atribuir esse tipo de dislexia a um dano da via fonológica da leitura, 
que impediria a conversão das letras (grafemas) em sons (fonemas). Quando, 
além dos distúrbios anteriormente descritos, a leitura das palavras concretas, 
que podemos facilmente ilustrar (cavalo, martelo), é melhor do que a de pala- 
vras abstratas (tristeza, alegria) e, quando a criança faz erros semânticos 
(como bebê por criança, ou carneiro por cabra), por analogia com as dislexias 
adquiridas, é possível classificar o distúrbio como dislexia profunda do desen- 
volvimento (Valdois, 1996). 


No plano ortográfico, as dificuldades são bem menores com as palavras fa- 
miliares do que com as palavras não familiares e dependem, também, do 
comprimento das palavras. As dificuldades de transcrição dos logatomos são 
bem maiores. 


As dislexias do desenvolvimento de superfície (ditas disedéiticas) caracte- 
rizam-se por uma preservação, ao menos relativa, da leitura de palavras 
regulares e dos logatomos, sendo que a leitura das palavras irregulares é 
muito difícil, e a criança manifesta uma tendência à regularização, pela 
aplicação estrita das regras de conversão grafema-fonema (assim, nascen- 
ça é lida “naiscenca” e não “na/cença”). No plano da escrita, do mesmo 
modo que há uma tendência a pronunciar todos os fonemas, a criança 
escreve as palavras como são pronunciadas. Esse tipo de dislexia sugere a 
preservação de tratamento fonológico e o dano da “via” lexico-semântica 
da leitura. 


Diagnóstico e avaliação 


O motivo da consulta, que pode chegar ao diagnóstico de dislexia, é a con- 
junção de um atraso de aquisição e de perturbação da leitura, que é lenta, 
difícil, lembrando os erros de leitura de normoleitores mais jovens. Na prá- 
tica cotidiana é a constatação, por testes de leitura, de um resultado defasa- 
do de 18 meses a 2 anos, expresso em nível de idade ou em nível escolar, que 
sugere o diagnóstico. Os parâmetros estudados são a rapidez e acorreção da 
leitura de textos de Burion (1960) e de Lefavrais (1967). Em seguida, anali- 
samos qualitativamente os erros produzidos: omissões, adições, substitui- 
ções, confusões de letras, de sons, de partes de palavras. Algumas confu- 
sões podem ser classificadas como auditivas (“d” por “t”) ou morfológicas 
(“c” por “e”) ou em espelho (“b” por “d”). Também é preciso avaliar a 
compreensão dos textos lidos. O texto de Hermabessitre e Sax (1972) e, 
principalmente, os testes de avaliação da competência na leitura de Khomsi 
(1990 e 1994), estudam a identificação das palavras sem impor uma leitura 
em voz alta: o sujeito examina os pares formados por etiquetas e figuras e 
deve dizer se a palavra escrita é “a certa”, discriminando os pares totalmente 
exatos (como a palavra cogumelo com a imagem correspondente), discernindo 
os pseudo-sinônimos de campo semânticos vizinhos (como a palavra gato 
com a figura de uma vaca), os pseudo-logatomos (como a palavra telegone, 
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com a imagem do telefone), as palavras homófonas (conserto, concerto). À 
segunda prova avalia a compreensão, ao se pedir ao sujeito que escolha, 
numa série de quatro imagens, aquela que corresponde a um texto escrito. 
Outros testes abordam, exclusivamente, a consciência fonológica, como os 
testes de julgamento ou de criação de rimas ou, ainda, de criação de palavras 
por substituição ou adjunção de fonemas. 


Para validar a existência de distúrbios da leitura é preciso assegurar-se da 
qualidade expressiva e receptiva da linguagem falada (Grégoire e Piérart, 
1995). Igualmente, é preciso assegurar-se da ausência de retardo mental. A 
comparação dos resultados obtidos nos diferentes subtestes da WISC pode 
mostrar “padrões psicométricos” particulares: as notas obtidas na bateria 
de subtestes espaciais (Cubos, Agrupamento de objetos, Completar figu- 
ras) podem ser superiores a da bateria de subtestes que exploram as atitu- 
des conceituais (Vocabulário, Similitudes, Compreensão), e essas supe- 
riores às notas dos subtestes que exploram as atitudes sequenciais (Memoó- 
ria de números, Código, Aritmética), o que define o “perfil” de Bannaytine. 
Assim também, o perfil ACID é caracterizado por uma baixa dos escores 
nos subtestes de Aritmética, Código, Informação e Memória de Números 
(Spafford, 1989). Embora esses perfis não sejam constantes, nem específi- 
cos, em todo o caso convidam a aprofundar o contexto percep-tivo e neu- 
ropsicológico da dislexia: estudo das funções visuoespaciais e visuoconstru- 
tivas, exploração eventual da capacidade perceptiva visual e auditiva, explo- 
ração da memória verbal e visual (palavras de Rey; Bateria de eficiência 
mnésica 144 de Signoret, 1991). 


Hipóteses etiológicas 


Embora já se tenha certeza de que no centro dos distúrbios da leitura está o 
déficit das atitudes fonológicas, a natureza exata das disfunções ainda é pouco 
conhecida. Pensou-se numa perturbação da discriminação auditiva das fre- 
quências, corroborada pelo registro da Negatividade de Discordância (Mismatch 
Negativity ou MMN) que é anormal nas variações da freqiiência de um som, 
mas que é normal no caso de variação da duração desse som (Baldeweg et 
al., 1999). Por isso, o retrocontrole necessário ao desenvolvimento da habili- 
dade fonológica poderia ser perturbado. Além do mais, a alteração dos poten- 
ciais visuais evocados nos seus componentes precoces, por ocasião de estí- 
mulos visuais rápidos e de baixo contraste, é coerente com a constatação, na 
necropsia, de uma atrofia das magnocélulas dos núcleos geniculados laterais 
(Livingstonc e Hubel, 1987). Haveria, então, uma dificuldade de tratamento 
rápido das informações visuais. Essa dupla falha do tratamento sequencial das 
informações visuais c auditivas também poderia ser corroborada pela 
constatação, na ressonância magnética funcional, de ausência da ativação da 
área V5/MT ligada às magnocélulas dos núcleos geniculados laterais (corpos 
geniculados laterais) e às outras áreas do córtex parietal posterior. 


Inúmeras anomalias morfológicas também foram observadas, entre elas a au- 
sência de assimetria do planum temporale por desenvolvimento excessivo do 
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planum direito, bem como microdisgenesias, sugerindo migração embrionária 
dos neurônios. Os estudos feitos em tomografias por emissão de pósitrons 
(PET) mostram diversas anomalias na ativação de inúmeras regiões cerebrais 
e a diversidade tanto dos protocolos quanto das regiões solicitadas não permi- 
tiram extrair uma concepção unitária da fisiopatologia dos distúrbios (Robichon 
e Habib, 1996): incapacidade de ativação simultânea da área de Broca e da área 
de Wemicke em razão de uma disfunção insular (Paulesu et aí., 1966) e. ainda, 
disfunção funcional entre o giro angular e as outras estruturas implicadas na 
leitura, como o córtex visual extra-estriado e a área de Wernicke (Horwitz et 
al., 1998). 


Incontestavelmente, existe uma prevalência masculina das dislexias e as ob- 
servações de famílias sugerem a intervenção de fatores genéticos, a transmis- 
são podendo ser monogênica (em particualr autossômica dominante) ou poli- 
gênica. Alguns trabalhos tentaram fazer a ligação de certos fenótipos de dislextas 
com localizações gênicas específicas, em particular nos cromosso-mos 1, 6, 
15, 16 (Grigorenko et aí, 1997). 


Conduta terapêutica e prognóstico 


A ajuda reeducativa é fundamentada numa avaliação rigorosa do distúrbio 
da leitura, das características da dislexia, de outras perturbações neuropsico- 
lógicas associadas, assim como numa avaliação da visão e da audição. Trata- 
se, então, de uma reeducação personalizada, que deve ser feita levando-se em 
conta as desordens psicológicas que podem acompanhar a dislexia. Escolas 
com classes adaptadas para os disléxicos (não numerosos e com formação dos 
professores) é o ideal. À aprendizagem da leitura, em geral, faz com que certas 
dificuldades persistam na idade adulta. A incidência da depressão é mais 
elevada nos jovens adultos disléxicos do que na população em geral. 


ACALCULIAS DO DESENVOLVIMENTO E 
DISFUNÇÕES DO DESENVOLVIMENTO 
DO HEMISFERIO DIREITO 





Acalculias do desenvolvimento 


Elas atingem S% das crianças escolarizadas, sem prevalência de sexo. Afe- 
tam menos a compreensão e a produção de números do que o sistema de 
cálculo (fatos aritméticos, procedimentos de cálculo, consultar capítulo 6, p. 
93). 0 WRAT (Wide-Change Achievement Test Revised) avalia o desempenho 
na leitura, na ortografia e na aritmética, com um nível que vai de 1 a 7,aos 11 
anos, e um nível de 2 a 12, aos 75 anos (Jastak e Wilkinson, 1984). As 
acalculias do desenvolvimento são associadas, uma em cada cinco vezes, à um 
distúrbio deficitário da atenção e, uma em cada 6 vezes, a uma dislexia (Gross- 
Tsur et al., 1996). As acalculias puras apresentam desempenhos normais na 
leitura e na ortografia, aparecem num contexto escolar correto e sem nenhum 
distúrbio sensorial. Entretanto, o exame neuropsicológico das acalculias reve- 
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la um contexto variado, que pemitiu sugerir ora a existência de uma disfunção 
do desenvolvimento do hemisfério direito (QIV > QID, capacidade da lingua- 
gem oral e escrita satisfatória, mediocridade do desempenho visuoespacial), 
ora uma disfunção do hemisfério esquerdo (QID > QIV, capacidade em aritmé- 
tica superior à capacidade de linguagem, capacidade visuoespacial satisfatória), 
sendo que também pode ser observado um déficit mais difuso da capacidade 
de linguagem e visuoverbal (Rourke, 1985). As acalculias mais sérias são 
aquelas que acompanham as dusfunções do hemisfério esquerdo (Shalev e! 
al., 1995). Associações de déficits podem formar uma síndrome de Gerstmann 
do desenvolvimento, com agrafia, acalculia, déficit de reconhecimento dos 
dedos e da orientação direita-esquerda (Van Hout, 1995). 


Disfunções do desenvolvimento do hemisfério direito 


Descritas especialmente por Weintraub e Mesulam, em 1983, que denomi- 
nou-as de “síndrome de incompetência social”, e por Rourke, em 1985, que 
denominou-as “déficits não verbais da aprendizagem”, elas se caracterizam 
por uma incapacidade para interpretar o comportamento não verbal das pes- 
soas em volta (expressão facial, prosódia emocional), sendo que a lingua- 
gem, mesmo aprosódica, tem um conteúdo lexical satisfatório. No plano psi- 
cométrico, existe uma dissociação entre o Quociente Intelectual Verbal e o 
Quociente Intelectual de Desempenho, em detrimento do segundo por déficit 
da capacidade visuoespacial e visuoconstrutiva, refletido especialmente nos 
baixos escores dos subtestes de Cubos e de Agrupamento de Objetos. O 

| cálculo também é deficitário. A classificação nosológica dos distúrbios está 
longe de ser unívoca: imagens normais ou que mostram processos lesionais 
não específicos, caráter familiar e não familiar do distúrbio. Alguns casos são 
considerados como próximos de uma síndrome de Asperger (ver supra e Mc 
Kelvey et al., 1995). 


A síndrome de Turner, caracterizada pela presença de um único cromossomo 
X, tem uma incidência de 1/10.000 meninas e se revela por uma baixa estatura, 
amenorréia primária e impubescência. Essa síndrome vem acompanhada de 
déficits neuropsicológicos, que afetam. quase sempre, os desempenhos vi- 
suoespaciais e o cálculo, o que faz pensar numa disfunção hemisférica direita. 
A anaritmetia afetaria mais os procedimentos de cálculo (consultar p. 97), 
ainda que dificuldades de memorização dos fatos aritméticos (tabuadas de 
multiplicação) também tenham sido assinaladas, ao menos nas provas com 
tempo limitado (Rove et aí., 1994). Contudo, é difícil estabelecer um perfil 
homogêneo, pois certos estudos também relatam um déficit das funções da 
linguagem associado ao déficit visualizado (Murphy et aí. 1994) nas síndromes 
de Turner completas, sendo que as síndromes mosaicas (que associam a jus- 
taposição nos tecidos de clones X aos clones XX ou XXX ou XY) só se 
distinguiriam da amostragem de sujeitos por um fraco resultado nos testes de 
linguagem. As imagens estáticas (ressonância magnética) não mostram ano- 
malías, sendo que as imagens funcionais mostram um déficit metabólico nas 
regiões posteriores dos dois hemisférios (Watkins et al., 1991), 0 que indica, 
de uma forma ainda fragmentária, o papel desempenhado pelo cromossomo X 
e pelos hormônios sexuais no funcionamento do neocórtex. 
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A síndrome de Williams (ou de Williams-Beuren) associa baixa estatura, 
micrognatia, estenose aórtica e hipercalcemia, que desaparece depois do 9º 
mês e que é acompanhada de altas taxas de 1,25-diidroxivitamina D. Há 
uma deleção do gene da elastina no cromossomo 7 (7 q 11.23). Essa síndrome 
é acompanhada de perturbações neuropsicológicas que fazem uma relativa 
dissociação entre o desempenho verbal (relativamente poupado) e o desempe- 
| nho visuoconstrutivo, mais nitidamente alterado, com sérias perturbações da 
capacidade de cálculo, evocando uma síndrome de disfunção hemisférica direi- 
ta. As aptidões musicais são surpreendemente desenvolvidas, não em solfejo 
(leitura e transcrição das partituras podem ser difícil), mas no reconhecimento 
e na produção de ritmos e melodias, que pode chegar ao ouvido absoluto, isto 
é, à possibilidade de reconhecer as notas (e a altura do tom) sem referência a 
| uma nota de base. Essas crianças são hipercinéticas e manifestam uma “hiper- 
sociabilidade”. Podem surgir infartos cerebrais ligados ou não à estenose das 
artérias cerebrais. A ressonância magnética mostra uma redução de volume 
das regiões posteriores do cérebro. A aptidão musical parece coexistir com 
uma acentuação da assimetria “normal” do planum temporale, como foi pos- 
sível observar nos músicos dotados de ouvido absoluto (Robichon e Seigneuric, 
1999). 
| 
| 
| 


A doença dos tiques, de Gilles de la Tourette, pode ser associada a manifesta- 
ções obsessivo-compulsivas ou a uma hiperatividade com déficit da atenção. 
Ela também pode vir acompanhada de um déficit do desempenho visuoespacial 
e visuoconstrutivo, evocando uma disfunção do hemisfério direito (Sandyl, 
1997). 


Déficits que evocam uma disfunção do hemisfério direito foram observados 


na síndrome do déficit da atenção, particularmente queando não vem acom- 
panhada de hiperatividade (Garcia-Sanchez et al., 1997). 


Síndrome de Rett e síndrome do X frágil 





À sindrome de Rett é uma afecção genética dominante ligada ao X, letal 
nos meninos, e que se manifesta nas meninas mesmo quando o nasci- 
mento e desenvolvimento psicomotor inicial foram normais. Os distúrbios 
começam entre 5 e 48 meses e associam uma lentificação do crescimento 
da cabeça a uma perda dos movimentos adaptados das mãos que ficam 
presos a movimentos estereotipados, a uma deterioração cognitiva, a 
uma ataxia, às vezes a crises epilépticas e, ainda a bruxismo. As imagens 
podem mostrar uma discreta atrofia cerebral, O tratamento é sintomático. 


A síndrome do X frágil ligada à mutação do gene FMR 1 é a causa mais 
frequente do retardo mental hereditário, cuja incidência é de 1 para 4.000 
nos homens, 1 para 7.000 nas mulheres. Os distúrbios neuropsicológicos 
são acompanhados de um dismorfismo, com alongamento do rosto, testa 
larga, orelhas grandes e macro-orquidia. Podemos constatar retardo mental, 
sindrome autística, distúrbio da atenção com síndrome de hiperatividade. 
Tratamos apenas dos sintomas. 
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